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The particularity of orthoptic management of polyhandicapped patients

Resume La prise en charge orthoptique des personnes polyhandicapées est atypique, elle nécessite connaissance du handicap, maitrise et patience.

L’accompagnement de ces patients est réalisé par une équipe pluridisciplinaire qui est le plus gros atout de ce suivi. L’orthoptie est une
profession encore peu connue dans cette prise en charge mais qui est en évolution. Aujourd’hui plusieurs organismes se battent pour une

plus grande reconnaissance du polyhandicap et pour une prise en charge plus compléte.
Mots clés : reconnaissance — prise en charge — orthoptie — évolution

Orthoptic care for people with multiple disabilities is atypical, requiring knowledge of the disability, mastery and patience. The support of
these patients is provided by a multidisciplinary team which is the greatest asset of this care. Orthoptics is a profession that is still little
known in this field but which is evolving. Today, several organisations are fighting for greater recognition of multiple disabilities and for
more comprehensive care.

Keywords : recognition - care - orthoptics - evolution

Introduction

Le polyhandicap est un terme récent, il est
apparu en France seulement dans les années ‘
soixante. Il est défini comme un handicap
lourd, a expression multiple d{ a une atteinte
cérébrale précoce entrainant des déficits
intellectuels, moteurs, sensoriels et cognitifs
mais également une altération des capacités de
communication et de relation. Certains
patients peuvent également présenter, de facon
transitoire ou continu, des signes de la série
autistique. Le polyhandicap est un handicap
grave qui limite séverement I’autonomie et

rend vulnérable les personnes atteintes sur le Ciure 1 En2016. "UNAPEL & misen ol e b | < oar | ]

: : i 4 igure 1. En I a mis en place un livre blanc, pour tous les acteurs concernés par I’accompagnement des
plan phySIque’ p,S’yChlque mqls egal?ment sur personnes polyhandicapées. Le but de cette action était que les professionnels de santé, les accompagnents s’interrogent
le plan social. C’est un handicap qui touche et proposent des soluttions d’accompagnement plus adaptées pour ces patients.

environ une naissance sur mille par an en
France. La place de I’orthoptiste n’est pas ) :
encore bien définie dansI’accompagnement Prise en charge orthoptique

des personnes polyhandicapées mais les

bénéfices sont réels et nécessaires pour le C,h ° les enfants SOUffra.nt d,atteintes, Elle Pe?““’t de compre ndre comment I"enfant
développement congnitif, dans la cerébrales, les troubles visuels sont frequents interagit avec son environnement, quelles sont
communication de ces patients et du monde et mal connus. On retrouve chez la plupart ses difficultés, ses capacités visuelles et surtout
qui les entourent. La prise en charge est d’entre eux : soutiennent-elles le geste et la
multiple et les professionnels unissent leurs communication ? ou au contraire est ce que la
compétences pour ameliorer - Des gros troubles de la fixation et de fonction visuelle perturbe 1’équilibre des
I’accompagnement. Le polyhandicap est lamotricité conjuguée, avec absence autres fonctions ?
encore en France peu compris. Les de fixation, poursuite déficiente ou
associations, les familles et les organismes de absente. Le bilan orthoptique se déroule en général
santé se mobilisent pour faire reconnaitre les e . — , .
droits et faire évoluer la prise en charge, DeV|at|on‘ocuIa|re avec.majorlte sur degx_ te_mps, pour ql:IGI enfant et sa famille
encore incomplétes de ces patients. d’exotropie a angle variable. se familiarise avec les lieux et I’ orthoptiste.
o - Troubles neuro-visuels : agnosies Ces temps durent environ une heure chacun.
visuelles, cécité corticale.
Champ visuel réduit ou mal exploreé. Le premier examen est le temps du recueil de
Amétropie donnée, de I’interrogatoire, la famille connait
Nystagmus son proche polyhandicape, ses habitudes et
Déficience visuelle : moyenne a ses besoins essentiels pour une bonne prise
séveére en charge. Ce temps est aussi nécessaire pour
I’observation, clé d’un bon suivi orthoptique
Sans oublier toutes les pathologies chez ses patients. Est-ce qu’il y a présence des
ophtalmologiques associées comme les stéréotypies ? Est-il intéressé par un objet
cataractescongenitales, lesglaucomes, les dans la piéce ? Répond-il au sourire ?
déchirures rétiniennes. communique t’il visuellement avec ses
: e : . proches ? Oriente t’il son regard ? La vision
pratiqueslactilios 211345 nandiconnectfohe-poyrandicp Le bilan orthoptique sur ces patients estpeu  soytient-elle le geste ?
conforme aux techniques habituelles et
enseignées. 1l demande rigueur et patience. Le deuxiéme temps du bilan est une mise en
situation avec réalisation des examens
Le but d’une prise en charge orthoptique est orthoptiques. A la fin de ce dernier temps le

de repondre a : Comment I’enfant voit-il ?
La réponse a cette question est essentielle et
guide toute la démarche orthoptique.

projet de soin doit étre poseé et la démarche
thérapeutique définie.
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Le bilanorthoptique Chéteau de Labro

Il estdélicat chez ces enfants, puisque les tests normés utilisés ne sont pas adaptés a : 2 3 4 .
cethandicap. llestdonc nécessaire d’adapter le bilan etles examens aréaliser.

Auniveau moteur : Analyserle parallélisme oculaire etévaluerlavariabilité de
I'angle. Déviation qui peut également mettre enavant une amblyopie etindiquer!'ceil
préférentiel. Il est également important d’apprécier la qualité de la fixation et
d’analyser la motricité conjuguée en notant si elle est efficiente ou si elle est
responsable des difficultés visuelles de I'enfant. Cette étape se réalise avec 'aide du
chateau de Labro et des mires de fixation attrayantes pour I'enfant (lumiere, contraste

A000

A 1 H H ZAliaA onQ 2 o0 )0 0Oo00O
de dénomination ne sont pas accessibles pour ces enfants. Il est alors réalisé des tests 00 ’ :

deregard préférentiel qui serontde bonsindicateurs pour le suiviorthoptique.
Les tests utilisés sont :

eleve, etc).

ocnoo ooonno
Au niveau sensoriel : Le but de cette partie du bilan, ce n’est pas de donner un chiffre (vlis e lvie %g’ Dogc?
brutd’acuitévisuelle mais d’étudierle potentiel visuel. Les tests parappariementou 0o CO’(_? w o000 enoen

ol e l e

Lea symbols pour I'acuité visuelle de prés
Les cartes tropiques du bébé vision
L’épreuve de Mary Sheridan

Le champvisuel attentionnel donne une bonneindication surl’étendue delazone de — \
vision, et s'il y a une partie non explorée. o (O {
( A

Figure 4 : acuité visuelle Lea symbols
http://www.leatest.fi/fr/tests/instruct/2508/index.html

Au niveau fonctionnel : Le butva étre d’analyser la coordination ceil/main avec des
gestes de préhension a différentes distances et sur des objets de différentes tailles. Il
faudra noter sila préhension se fait en palmaire ou en pince fine.

Figure 5 : carte tropique bébé vision
https://www.tropique.fr/fr/bebe-vision-tropique/336-test-bvt-
planche-a-I-unite.html

Ces panneaux sont utiles dans la
détection d’objet, dans la stimulation de
I'exploration visuelle et sur
I'amélioration de la motricité
conjuguée.

Lebutétantde placerlepanneauen
face de I'enfant, et de présenter en
avant une cible de couleur pour
stimuler'exploration du champ visuel
mais aussi pour maintenir une fixation
plus stable. Il peut également étre placé
surlatable de travail pour renforcer le
contraste entre fond et figure pour
travailler la coordination oculo-
manuelle.

Pour la coordination ceil/main on peut
utiliser des jeux de construction
magnétique, le puzzle de Léa ou encore
les boites a formes (utile aussi pour
I'appariement de forme).

Figurine 6 : Chateau de Labro éclairé par lumiére UV en scéance de rééducation.

La rééducation orthoptique

La rééducation améliore,
développement psychomoteur mais
aussilacommunicationdel’enfantqui
apprend « le regard social ».

Les séances de rééducations

durent en moyenne trente a
guarante-cing minutes par
patient. Elles doivent étre
constantes et identiques pour
donnerun rythme etunrepére a
I'enfant.

Letravaildelafixationetdela
motricité dans une piece noir
améliore significativement
I'attraction et les performances
visuelles. La fixation est plus
stable, plus longues et a une
distance plus importante.

Le travail est essentiellement
porté surlamotricité conjuguée,
qui est réalisé au chateau de

La cible de fixation étant mise
en évidence parrapportaune

Labro avec les saccades
d’attraction. Elles sont réalisées
aveclafixation etles poursuites
par le biais d’'une intermodalité
sensoriel :audition-vision.Ce
travail peut également étre
réalisé dans le noir avec éclairage
par lampe a ultra-violet.

ambiance photopique, le travail
est plus simple pour les enfants
ayantdesdifficultés defixation
etd’orientation duregard.
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Figure 7 : Réeducation avec les panneaux vichy éclairé
en UV.
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Figure 8 : rééducation avec le puzzle de Léa

Travail d’une équipe pluridisciplinaire

L’orthoptiste joue un role importantcar
peu de professionnel sont formes a
I’impact des troubles visuels. Il doit
donc guider et informer 1’équipe
professionnelle, faire comprendre
comment I’enfant voit, quels sont ces
difficultés, ce qu’il ne peut pas voir et ce
qui peut étre mis en place pour
améliorer son quotidien.

La réussite d’une prise en charge
orthoptique ne repose pas seulement
sur le travail fourni mais sur celui de
I’équipe pluridisciplinaire entourant le
patient.

Il est important de noter, que la
collaboration de différentes
professions est un gros atout dans
cette prise en charge. Chaque
professionnel va observer et

analyser sous I’angle de saspécialité.

Les échanges entre équipes sont
donc complémentaires et
bénéfiques pour accompagner au
mieux les patients.

L’enjeux de cette mise en commun
est de coordonner les expertises,
pour favoriser la qualité et la durée
de ’accompagnement. Chaque
spécialiste met son expertise a
contribution dans la structure
aupres de la personne
polyhandicapée et aide a améliorer
la qualité et la prise en charge en
répondant aux besoins et aux envies
des patients.

L’orthoptiste, bien que sa place soit
encore discutée au sein de ces
structures, contribue a
I’amélioration de la qualité de vie et
au développement personnel de ces
personnes en situation de handicap.

Les limites

La prise en charge orthoptique de
ces patients, reste spécifique de par la
complexité de leur handicap. Leurs
états de santé étant fragile, il faut
savoir s’adapter et savoir passer le
relais. Parfois les soins dont ils ont
besoin dépassent I’orthoptie.
L’accompagnement de ces patients
est long et les progres restent faibles,
ce qui peut étre décourageant mais le
bénéfice que la prise en charge
orthoptique apporte est non
négligeable.

Figure 9 : https://www.handi-mais-pas-
que.com/pages/les-handicaps/plurihandicap-et-
polyhandicap.html

Figure 10 : http://ash.circo90.ac-besancon.fr/procedure-mdph/

Conclusion

La prise en charge des personnes polyhandicapées est un travail atypique qui demande connaissance, patience et grande écoute.
Cet accompagnement nécessite d’étre observateur, créatif et volontaire afin d’améliorer la qualité de vie de ces patients.

Le role de I’orthoptiste au sein de cette prise en charge particuliére est encore a définir.

En effet, aujourd’hui en France, peu d’orthoptistes travaillent autour de ce handicap méme si les bienfaits de I’orthoptie sont
perceptibles sur le développement psychomoteur et cognitif des patients.
Pour prendre en charge ces patients il faut néanmoins étre formé a ce handicap ou en avoir une certaine expérience. C’est ainsi
que la prise en charge évoluera et sera bénéfique pour toutes ces personnes.
On peut remarquer que cet accompagnement est en évolution grace aux associations et aux organismes de santé dont le but est
de faire connaitre plus généralement ce handicap. Mais aussi de faire reconnaitre, les enfants et adultes polyhandicapés, comme
étant des personnes a part entiére (aux yeux de notre société) tout en respectant leurs besoins et leurs envies.

Cotoyer des personnes polyhandicapées a éte, pour moi, une expérience enrichissante, instructive, bouleversante et riche en

émotions.
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INTRODUCTION

Le Pr Stephan W Hawking disait : « En fait, nous avons le devoir moral de lever les obstacles
a la participation et d’investir des fonds suffisants et I’expertise nécessaire pour libérer
I’immense potentiel des personnes handicapées ». Le handicap touche de plus en plus de
personnes dans le monde, handicap entrainant, chez la plupart d’entre eux, des troubles
visuels séveres. Notre role, en tant qu’orthoptiste, est d’apporter confort et perception visuelle
accrue a des personnes en coupure relationnelle (due a leur pathologie) avec leur
environnement.

Pour mon projet de mémaoire, je me suis donc intéressée au polyhandicap, sujet encore peu
compris en France.

Ma premiére rencontre avec le polyhandicap a été avec les enfants du centre EEAP Decanis
de Voisins. J’ai rapidement pris conscience de la lourdeur de ce terme « poly - handicap ».
Le polyhandicap est une accumulation de déficiences graves a expression multiple il est la
conséquence d’un dysfonctionnement du systéme nerveux central.

Les personnes polyhandicapées présentent donc des déficiences motrices et intellectuelle
séveres ou profondes ainsi que perceptives et cognitives entrainant une restriction extréme
d’expression et de relation.

Au cours de mes différents stages en structures spécialisées j’ai pu observer que 1’orthoptiste
joue un réle bien différent de celui que I’on nous apprend lors de notre formation.

J’ai également pu me rendre compte au fil de mes lectures de la difficulté d’étudier cette
population, du fait de I’absence de communication et de la multiplicit¢ des handicaps.

Mon étude a commencé avec le désir de combler un manque d’information dans la
comprehension de ces personnes, qui en ont pourtant le plus besoin, et la volonté de découvrir
le role que joue I’orthoptiste dans la prise en charge de ces personnes polyhandicapées.

Les objectifs de mon travail sont : De mettre en lumiere ce handicap lourd ou les prises en
charges sont multiples et peu décrites. De décrire le suivi orthoptique et le bénéfice qu’il
engendre. De questionner la place et le role de I’orthoptiste au sein des structures qui
accompagnent les polyhandicapés. Et enfin de savoir si une formation spécialisée et pointue
est indispensable pour les orthoptistes qui souhaitent intervenir auprés de ces personnes en

grandes difficultés.



l. PRESENTATION DU CONCEPT DE POLYHANDICAP :

A. HISTOIRE ET DEFINITION GENERALE DU POLYHANDICAP

1. HISTOIRE DU POLYHANDICAP
Dans notre pays jusque dans les années soixante, les enfants porteurs de séquelles et/ou d’une

Iésion cérébrale grave étaient nommeés jusqu'alors « arriérés profonds » ou

« encephalopathes » [1]. De plus ils étaient décrétés comme des patients pour qui « on ne peut
rien faire », ils ont alors été privés de soins, de suivi et d’accompagnent, de méme pour leurs
familles qui se retrouvaient isolées et impuissantes. Le terme de polyhandicap a été apporté
pour caractériser une population qui ne trouvait pas sa place dans les structures pour
personnes souffrant de handicap moteur, en particulier pour les infirmes moteurs cérébraux

(IMC) dont la capacité intellectuelle est préservée.

C’est a partir de 1964 qu’un petit groupe de professionnel parmi lesquels les docteurs Zucman
et Tomkiewicz. soutenu par L’ AP-HP ( Assistance publique — Hopitaux de Paris) ont créé en
1965 le CESAP ( Comité d’études et de soins aux arriérés profonds) qui avait trois objectifs :
agir en faveur des enfants déficients mentaux et leurs familles ; essayer de connaitre les
causes et conséquences de ce handicap et de former des professionnels qualifiés. Le Dr
Elisabeth Zucman (médecin de rééducation et réadaptation fonctionnelle) est la premiere a
employer officiellement le terme de Polyhandicap en Avril 1969 dans son article intitulé

la « guidance parentale ».

En 1972 le Pr Fontan propose le terme « poly-handicap grave congénital » et le CESAP

insiste sur la prise en charge multiple de ce dernier.

En 1975 sort une la loi d’orientation en faveur des personnes handicapées et celle sur les
institutions sociales et médico-sociales. Dans laquelle sont prévu des maisons d’accueil

spécialisées ou MAS pour les adultes polyhandicapés.



2. DEFINITION DE POLYHANDICAP

La premiére définition du polyhandicap apparait en 1984 dans le CTNERHI[2]. On peut
observer trois grands groupes de handicaps associés dont le polyhandicap défini comme
« Handicap grave a expression multiple avec restriction extréme de 1’autonomie et déficience

mentale profonde ; prévalence : 2 pour mille. »

La premiere définition officielle du poly-handicap sera quant a elle donnée dans I'annexe
XXIV TER du décret n° 89-798 du 27 Octobre 1989 [3]. « Handicap grave a expression
multiple associant déficience motrice et déficience mentale sévére ou profonde et entrainant
une restriction extréme de I'autonomie et des possibilités de perception, d'expression et de
relation. Ce polyhandicap éventuellement aggravé par d'autres déficiences ou troubles
nécessite le recours a des techniques spécialisées pour le suivis médical, I'apprentissage des
moyens de relation et de communication, le développement des capacités d'éveil sensori-
moteur et intellectuelles concourant a I'exercice d'une autonomie optimale. » Le décret pose
également les caractéristiques techniques pour les établissements accueillant des patients

polyhandicapés.

Depuis des modifications ont été apportées notamment par I'Organisation mondial de la santé
en 2001 qui publie la CIF[4]. (Classification Internationale du Fonctionnement du Handicap
et de la santé). Cette nouvelle classification aborde la notion de facon plus compléte
puisqu'elle introduit les facteurs environnementaux et personnels, qui sont impliqués dans
l'augmentation ou la diminution de la situation de handicap. Aujourd’hui, la derniere
définition en date est celle du décret du 9 mai 2017[5]. , qui définit les personnes
polyhandicapés comme « présentant un dysfonctionnement cérébral précoce ou survenu au
cours du développement, ayant pour conséquence de graves perturbations a expressions
multiples et évolutives de [’efficience motrice, perceptive, cognitive et de la construction des
relations avec [’environnement physique et humain, et une situation évolutive d’extréme
vulnérabilité physique, psychique et sociale au cours de laquelle certaines de ces personnes

peuvent présenter, de maniére transitoire ou durable, des signes de la série autistique ».



Qu’est-ce que le polyhandicap ?

1 Atteinte cérébrale précoce
f sur un cerveau en développement

Déficience motrice grave :

- paralysie
atteintes neuromusculaires
déformations osseuses et

Déficience
intellectuelle profonde

Altération des capacités Graves SOCUNIS
de communication, | perturbations
de relation et de multiples et 4

régulation émotionnelle volit Epilepsie souvent résistante

Troubles sensoriels Autres pathologies
(déficiences, hypo/hyper i (urinaires, digestives,
sensibilité) : respiratoires, etc.)

Limitation majeure de I'autonomie

Extréme vulnérabilité physique,
psychique et sociale

La Haute Autorité de Santé a publié dans un rapport[6]. Ce schéma afin de « mieux
comprendre comment le polyhandicap se manifeste, les différents éléments auxquels il faut

penser et leurs intrications ».

Cette reconnaissance officielle au fils des années montre la complexité de ces atteintes
cerébrales et leurs nombreuses conséquences qui restent évolutives tout au long de la vie

(troubles neurologiques, intellectuels, sensoriels, osseux, respiratoires, etc).

Elle nous permet de les évaluer et de les prendre en compte dans le but d’adapter
I’accompagnement a chaque personne atteinte et d’améliorer la prise en charge thérapeutique

et surtout leur qualité de vie.

La définition de ce terme est en évolution en France mais le terme « polyhandicap » ne s’est
pas imposé dans la littérature internationale. On retrouve son équivalent dans la littérature
anglo-saxonne avec le terme « Profound intellectuel and Multiple Disabilities » (PIMD) c’est
a dire Déficiences cognitives profondes associées a des deficiences neuromotrices ou

sensorielles séveéres.



B. PREVALENCE,ETIOLOGIES ET MALADIE A L’ORIGINE DU POLYHANDICAP :

1. PREVALENCE

Les études et les données en France sur le polyhandicap sont variables et rares, di a la

complexité de ce terme et a la coexistence de plusieurs définitions.

D’apres les données les plus récentes (ministre des affaires sociales et de la santé), en France
le polyhandicap concernerait entre 0,7 et 1 naissance sur 1000 soit 800 nouveaux cas par an,

quelqu’en soit ’origine[7].

D’apres une enquéte de la DREES (Direction de la Recherche, des Etudes, de I’Evaluation et
des Statistiques), il y aurait 9 300 enfants et 23 000 adultes polyhandicapés accompagnés par
des établissements et services médico-sociaux en France[8].

2. ETIOLOGIE

Les étiologies du polyhandicap sont variées et de mieux en mieux identifiées grace au progres

de la médecine, Il reste cependant 30 % de cause inconnue a ce handicap grave[9].

Selon Ponsot il y a trois types de polyhandicap qui différent par des caractéristiques propres a
chacun. Au départ pour les trois types, il y a a ’origine une 1ésion cérébrales qui est soit
congénitale soit acquise. Pour les congenitales il y a celles qui sont fixées qui représentent

80 % des cas, et celle qui sont évolutives dont on ne connait pas réellement la prévalence.
Dans ses lésions congénitales fixées il est compris :

- les causes d’origine prénatale : 50%, di a une affection chromosomique, accidents

vasculaires cérébraux, le VIH, le CMV ou encore la toxoplasmose ;

- les causes d’origine périnatale : environ 15%, séquelles d’une grande prématurité,

encéphalite méningite.

Pour les 1ésions acquises on parle d’origine postnatale comme des traumatismes, des

infections, des arréts cardiaques qui représenterais 5 % des cas de polyhandicap.



3. SYNDROMES RENCONTRES DANS CE HANDICAP GRAVE

Le syndrome de Rett est une maladie développemental rare d’origine génétique qui touche
principalement les filles. Elle se traduit par un grave trouble du développement du systeme
nerveux central. C’est la premiére cause de polyhandicap d’origine génétique chez les jeunes
filles. Les enfants atteints se développent pour la plupart normalement pendant 7 a 8 mois
apres la naissance, apres cette période la maladie évolue et présente des symptémes variables
comme ; perte des acquis de communication, de 1’utilisation des mains mais également un
retrait social. D’autres signes font leur apparition au fur et a mesure que I’enfant grandit, crise
d’épilepsie, troubles musculaires et squelletiques, comportements autistiques. Le syndrome de
Rett évolue vers un polyhandicap avec une durée de vie d’environ cinquante ans. C’est une
maladie non héréditaire, qui dans la plupart des cas ne s’exprime pas chez les parents, on

parle alors de mutation de novo[10].

Le syndrome d’Angelman est un trouble sévere du développement neurologique rare dii a une
altération ou I’absence d’un ou plusieurs génes localisés sur le chromosome 15. Il touche
aussi bien les filles que les gargons et a une prévalence entre 1/10 000 et 1/20 000. Les
manifestations du syndrome sont absentes a la naissance et difficiles a identifier avant 1’age
d’un an. Les manifestations constantes sont un retard du développement qui s’intensifie et
entraine un déficit intellectuel, une absence de langage et une hyperactivité. Les enfants
atteints présentent également des traits comportementaux particulier, ils sont jovials, ils ont le
rire tres facile et sont agités : ils peuvent battre des bras frénétiquement qui traduit une
hyperexcitabilité. Les enfants porteurs de ce syndrome sont des enfants tres sensibles a leur
environnement. Les signes fréquents (plus de 80 % des cas), I’épilepsie qui débute avant 1’age
de trois ans, les myoclonies qui sont des petites secousses des mains, des troubles du sommeil
ou encore les absences, qui correspondent a des pertes de contact bréve avec I’entourage. 11 y
a également les signes associés ( 50 % des cas), microcéphalie qui s’accompagne de traits
typiques du visage ( bouche large, protusion de la langue avec « bavage » fréquent), les
strabismes sont également des manifestations typiques de ce syndrome. En fonction de la
mutation si le géne est présent ou totalement absent, le syndrome d’ Angelman entrainera une
limitation dans les gestes de la vie quotidienne méme si une certaine autonomie est possible a

un polyhandicap avec une prise en charge différente[11].



Le syndrome d’Aicardi est une maladie trés rare correspondant a une encéphalopathie
développementale touchant presque exclusivement les filles. C’est actuellement une maladie
de cause inconnue. Trois critéres majeurs définissent ce syndrome, il y a association d’une
agénésie totale ou partielle du corps calleux, des lacunes chorio-rétiniennes et des spasmes
épileptiques infantiles. Les enfants atteints présentent également une microcéphalie, des traits
du visage particulier comme un nez retroussé, un maxillaire proéminent, une épilepsie, une
hypertonie, un retard de développement et un déficit intellectuel modéré a sévére. La
prévalence exacte de ce syndrome est inconnue. Le traitement est symptomatique et vise a
limiter les complications. La prise en charge est celle du polyhandicap et de ses

complications[12].

Les Trois syndromes présentés ci-dessus avec les malformations cérébrales (microcéphalie
etc..) font parties des encéphalopathies développementales responsables de polyhandicap. Il'y

en a évidemment d’autres certaines connues ou d’autres pas encore.

C. SIGNES CLINIQUES ET TRAITEMENTS

1. LES SIGNES CLINIQUES .

Il est important de savoir repérer les signes d’alerte, lors de la prise en charge d’un jeune

enfant et lors de 1’échange avec la famille de ce dernier.

Les principaux signes d’alerte sont : Convulsions, Difficultés d’alimentation, trouble de succion/
déglutition, Anomalies du tonus, Microcéphalie / Macrocéphalie, Absence de préhension volontaire,
Mauvais contact oculaire, Fixation oculaire dégradée, Absence de réponse aux sourires, Retard ou
absence d’initiation du langage. Dés les premiers signes évocateurs, il faut adresser I’enfant a un
neuro-pédiatre pour que la prise en charge se face précocement. Que la Iésion soit brutale ou
se mette en place progressivement, le poly-handicap évolue vers un handicap grave entrainant

de nombreux déficits décrits ci-apres :



Déficience intellectuelle : La déficience intellectuelle est sévere a profonde mais
difficilement quantifiable di a ’altération de la communication (le langage oral est le plus
souvent absent, et les expressions sont les plus souvent non-verbales) et des fonctions

cognitives (parler, bouger, mémoriser...).

Troubles moteurs et orthopédiques : On observe des troubles du tonus musculaire par
défaut de sa régulation avec une hypotonie massive, des troubles de la commande et de la
coordination motrice. Ces difficultés motrices et orthopédiques induisent des mouvements
anormaux (myoclonies, battement des avant-bras) luxations de hanches, des scolioses
évolutives ou cypho, des déformations des membres mais également une méconnaissance de
la position du corps dans I’espace. Ces troubles nécessitent des aides d’installation pour
faciliter confort et améliorer les capacités fonctionnelles. Les appareillages sont importants

pour le maintien d’une bonne posture.

Atteintes respiratoires : Elles constituent la premiere cause de déces chez les personnes
polyhandicapées. Souvent liées a des fausses routes (alimentaire) et peuvent aussi étre liees a
la faiblesse des muscles respiratoires et aux déformations thoraciques liées a une déformation
rachidienne qui peut étre importante. 1l ne faut pas négliger non plus les atteintes virales qui

provoquent des infections dies a un systeme immunitaire déficitaire.

Epilepsie : Elle représente I’une des comorbidités les plus fréquentes environ 50% des sujets
polyhandicapés en sont atteints. Il s’agit souvent d’épilepsie pharmaco-résistante (25 a 31%
des cas). Elle se manifeste par différents signes cliniques comme des absences (perte de
réaction aux stimuli), des cris, des contractions musculaires involontaires (myoclonies), des
mouvements anormaux (rotation de la téte et des yeux) qui sont les signes les plus
reconnaissables. Le traitement a pour but de supprimer ou du moins diminuer la fréquence et
la gravite des crises (fonctionne dans environ 70% des cas), ce traitement de fond est confié a

un neurologue.

Troubles digestifs : Les deux principaux sont les reflux gastro oesophagiens (RGO) et la
constipation, ils sont sources de douleurs et doivent étre pris au sérieux. Le RGO est
améliorable grace a un traitement médical sur le long terme. Les troubles digestifs qui sont
associés a des troubles respiratoires entrainent des troubles nutritionnels. De plus les
dénutritions entrainent 1’aggravation de toutes les autres pathologies. Il est donc nécessaire

d’étre vigilant.



Troubles sensoriels : 1Is sont auditifs (difficile d’évaluer le niveau d’audition du au besoin de

compréhension du sujet) et souvent visuels. Les troubles visuels sont fréquents :
« Amétropie
- Cataracte congénitale ou acquise
 malformations oculaires
* strabismes

Les atteintes neuro-visuelles expliquent en partie les difficultés de communication et les
conséquences sont étroitement liées a la limitation de la motricité. Pour comprendre et
apprécier les atteintes visuelles, il faut faire des examens répétés. Il faut également une bonne
connaissance de I’enfant et de son évolution dans son environnement. Une aide
ophtalmologique est indispensable pour savoir si les milieux de 1’oeil sont normaux ou non, si
la rétine centrale et periphérique est fonctionnelle. Et si les voies optiques et les aires
cérébrales sont capables de recevoir, transmettre, et décoder les informations visuelles. Afin
de connaitre 1’é¢tendue des atteintes, un bilan orthoptique est essentiel, pour analyser et
comprendre ce que le sujet polyhandicapé voit et comment il voit, pour ajuster un projet de
soin et orienter spécifiquement la réeéducation en fonction des capacités et des besoins. Les
personnes polyhandicapées on pour la plupart un trouble visuel, or ces personnes

communiquent treés souvent par le regard d’ou I’importance d’un suivi régulier, et spécifique.

Les troubles associés : trouble dentaire, qu’il faut prendre en charge car joue un réle
important dans 1’état nutritionnel : fragilité¢ cutanée, risque d’escarre dii aux positions
particuliéres et a 1’état nutritionnel ; les troubles vésicaux ; les troubles du sommeil;
les troubles du comportement et de la personnalité qui peuvent étre di au passage de

I’adolescence, a la douleur, a un deuil, ou un changement particulier dans 1’environnement.

Fragilité médicale : Cette fragilité médicale a des conséquences €élevées sur la mortalité. Le
taux de mortalité des personnes polyhandicapés est selon le Dr Lucie Georges-Janet dans son
écrit sur le sujet, dix fois plus élevé que chez un sujet normal. Le taux de mortalité étant de
30 % avant I’age de trente ans. L’état clinique de la personne polyhandicapée est trés fragile
et évolutif et peut devenir un « état d’urgence » : un suivi périodique tout au long de leurs vies

est nécessaire.



2. ACCOMPAGNEMENT ET TRAITEMENT :

Le poly-handicap entraine une dépendance importante voir totale dans la vie quotidienne des
personnes. Les soins sont vitaux dds a la dépendance et au degré de fragilité médicale des
malades. C’est grace a cet accompagnement qu’une relation s’installe entre les soignants et
les personnes poly-handicapées. La réussite de cette derniére est dle en partie a une

communication adaptée et spécifique a chaque patient.

La communication permet de se construire mais également d'exister au sein de la société,
puisqu’elle permet d'exprimer ses emotions, ses besoins et ses desirs. Elle permet également
de recevoir et transmettre des informations et donc d'entretenir des relations avec les autres.
Dans le polyhandicap elle est difficile a établir puisque pour la plupart des sujets I'expression
est altérée ou, dans les cas les plus graves sont sans langage verbale. Toutefois le langage
parlé est toujours utilisé par les accompagnants car beaucoup de personnes atteintes
comprennent une partie de ce qui leur est dit, cela permet également de mettre du sens a

I'affect et au vécu.

Pour mieux communiquer il faut, en premiere intention, observer les capacités et le potentiel
des patients en matiere de communication. Ces observations sont menées par I'ensemble des
personnes qui les cotoient. Dans un second temps, I'élaboration du projet individuel de
communication permet d'orienter ce projet vers des outils adaptés pour communiquer. Apres
I'évaluation et I'élaboration du projet individuel vient la mise en place d'outils et de
comportement adaptés. Le choix de tel outil ou de tel comportement envers le patient doit étre
en adéquation avec le handicap et avec la relation soignant-soigné d'ou l'importance d'un
comportement adapté. La derniere étape de ce projet est I'évaluation des progrés et de
I'évolution, elle est aussi présente pour ajuster si nécessaire la démarche et en tirer la

communication la plus adaptée et la plus efficace en rapport avec le patient.

Méme si cette communication est particuliere les personnes poly-handicapées communiquent
par leurs postures, leurs regards, leurs gestes, leurs cris et leurs comportements. Pour faciliter
cette communication nous pouvons utiliser les codes imageés ou les pictogrammes lorsque la

personne a acquis la signification du oui et du non.

Le code de communication le plus récurrent est celui par pictogramme, le GRACH
(Groupement et Recherches pour I’ Apprentissage de la Communication avec les Handicapés).

Il contient 675 pictogrammes. Ce code est accessible a tous niveaux[13].
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Le Guimel est lui aussi adapté aux enfants déficients moteurs, mentaux ou auditifs. Il

comporte certains outils tactiles.

J’ai rencontré un adolescent qui devenait agité lorsqu’il avait peur, il avait du mal a faire
confiance et avait besoin de beaucoup de repére, son éducatrice était I'un d’eux. La premiére
fois qu’il nous a vu, il a été¢ impressionné. Il possede un fauteuil sur lequel est placé deux
pictogrammes : un bonhomme content jaune sur 1’accoudoir droit et I’autre en colére de
couleur rouge sur I’accoudoir gauche. A chaque fois qu’il s’agitait son éducatrice lui faisait
remarquer les images pour qu’il puisse s’exprimer. Grace a cette mise en place nous avons pu

le prendre en charge en respectant ce qu’il voulait, ou non, accepter de faire.

L'orthoptiste joue un role primordial dans la construction de cette communication, puisqu'il va
suivre semaine apres semaine les enfants en rééducation et sur des périodes longues. Son réle
est d'établir une relation de confiance, en prétant attention aux intonations, aux gestes
d'accompagnement, en exagérant les mimiques et en utilisant gestes et signes pour renforcer
la verbalisation mais également en expliquant expliquer pourquoi il réalise tel geste ou tel
autre pour que l'enfant ne soit pas surpris et évolue dans un climat ou il se sent a l'aise et

serein et non dans un environnement ou il pourrait se sentir contraint, emprisonné ou surpris.

Autre point essentiel apres la communication est ’installation de I’enfant polyhandicapé, ou
le role de I’orthoptiste est primordial. Chaque individu réalise des centaines de modifications
de position dans une journée dans le but de résister a la gravité, d’orienter son corps dans
I’espace ou encore de maintenir son équilibre. La posture est normalement maintenue par une
activité tonique permanente que 1’on appelle tonus musculaire. Pour générer des réponses
musculaires adaptées a des situations ou des mises en action, plusieurs informations
sensorielles convergent : information proprioceptive, labyrinthique et visuelle. Dans le
polyhandicap, il y a une perturbation de cette fonction posturale comme vu dans le 1.3.1, car
il entraine un défaut de régulation du tonus musculaire. Les personnes en souffrant sont donc
dans I’impossibilité d’ajuster leurs positions corporelles. Le handicap postural peut entraver la
mise en jeu du potentiel visuel ou moteur, il est donc important que la posture soit la plus
conforme aux contraintes et capacités des personnes handicapées sur le plan orthopédique,
postural, gestuel et visuel. Les kinésithérapeutes, ergothérapeutes et orthoptistes se concertent

pour évaluer les fonctions motrices et visuelles et proposer un équipement sur mesure.
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Le role des appareillages est alors un pallier obligatoire pour exploiter les capacités des

patients et leurs permettre une meilleure action sur leur environnement.

Le but est de viser une position assisse dite « naturelle » c¢’est a dire qui nécessite une activité
musculaire réduite. La téte bien droite par rapport au tronc, les pieds reposent sur un appui,
les cuisses sont a I’horizontal, les avant-bras sont a 90° sur une tablette ou un plan de travail
et les hanches, le bassin sont en position primaire. Mais il est important de préciser que cette
posture n’est pas toujours réalisable et doit tenir compte du confort, de la douleur et des

taches réalisées au quotidien[14].

- Les corsets siege : facilitent les activités quotidiennes. lls peuvent se régler en fonction de
la taille et de la longueur des segments corporels. Ils sont inclinables en arriere. Ils sont
équipés d’appui-téte sur mesure et de repose pieds. Des accoudoirs peuvent étre installés pour
maintenir la décontraction des membres supérieurs. Ils sont plus ou moins modulables selon

les besoins spécifiques de la personne.

- Les selles fleches : elles sont intéressantes pour les enfants qui déambulent un peu, les
jambes sont tendues. Elles favorisent le mouvement et I’indépendance. Elles sont congues en

mousse ferme.

- L’orthése de verticalisation : La position des pieds est contrlée par chaussures
orthopédiques ou avec coques. La verticalisation améliore le transit, les fonctions urinaire et
respiratoire. Les bienfaits sur le plan de 1’éveil sont évidents. Elles sont plus présentes pour

les enfants car chez les adultes elles sont plus complexes a réaliser et a utiliser.

Tous les signes cliniques du polyhandicap cités plus haut sont traités ou pris en charge a
travers des soins journaliers, par médication, rééducation ou grace a I’aide de matériel mais
¢galement grace a des thérapeutiques particulieres comme 1’approche Snoezelen, la
stimulation basale, la musicothérapie ou encore la zoothérapie. Le dernier recours quand cela

est possible est la chirurgie.
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. LA PRISE EN CHARGE VISUELLE DES ENFANTS POLYHANDICAPES

A. VISION ET POLYHANDICAP

On estime que les afférences visuelles représentent 80 % des afférences globales. En effet la
vision joue un réle primordial dans I’élaboration du dispositif sensorimoteur du jeune enfan,
dispositif qui lui permet d’avoir des interactions avec son environnement. Les causes d’une
déficience visuelle seraient dles a des causes périnatales types : strabisme, myopie,
rétinopathie, décollement de rétine et cataracte. Et les causes prénatales dies a des
embryopathies entrainant cataractes, rétinochoroidite et également di a des pathologies
génétiques. Il est difficile de classer les troubles visuels car les tests ne sont pas quantifiés voir
méme qualifiés pour les enfants poly-handicapés. De plus la communication entrave la
compréhension des consignes des tests et la réponse aux questions. C’est une tache difficile
d’imaginer ce que ces enfants peuvent voir mais il est essentiel de repérer ou plutdt d’essayer

de diagnostiquer des troubles visuels ou neuro-visuels.

1. EXAMEN OPHTALMOLOGIQUE

L’examen ophtalmologique de I’enfant polyhandicapé est difficilement interprétable et doit étre
au plus possible adapté a son age et ses capacités. L’examen doit étre orienté, renseigné et

motivé. || commence par :

L’interrogatoire : qui est trés important. Il doit réunir le contexte pathologique, 1’histoire de
la maladie, le résultat des examens médicaux déja fais. L’interrogatoire doit étre poussé et tres
détaillé. 11 doit également tenir compte des observations de I’équipe pluridisciplinaire et des

parents qui suivent I’enfant dans son quotidien.

L’étude de la réfraction : est un point important et doit étre réalisée le plus tét possible, pour
que la maturation du systeme visuel se fasse dans des conditions les plus normales possibles.
Cependant un défaut réfractif peut participer a un trouble du comportement visuel et a un retard
d’acquisition mais n’en est que trés rarement responsable chez ces enfants. Généralement
d’autres anomalies générales ou oculaires accompagnent ces défauts réfractifs. Cette étude doit

mettre en avant les hypermétropies, myopies, astigmatismes et les anisométropies.
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Pour la mise en place d’une correction optique il faut bien évaluer le bénéfice risque de cette
indication car 1’adaptation est trés difficile et méme parfois impossible en raison a la
déformation des flux visuels, aux montures inadaptées... Mais si elle est nécessaire il faut faire
un travail d’adaptation et en parler avec I’équipe et les parents pour que tout se passe le mieux

possible et que le port de la correction soit utile.

L’étude de P’acuité visuelle : ne peut étre mesurée que s’il y a présence d’une fixation,
présence de langage et de compréhension souvent absentes chez ces enfants. La valeur de
I’acuité visuelle est donc difficilement chiffrable et souvent incorrecte. De plus elle ne
représente pas un grand intérét puisqu’elle ne représente qu’une petite partie des compétences

visuelles. Le plus important est de savoir quelle capacité possede un enfant a utiliser son regard.

L’observation : est la partie la plus importante de I’examen. La premicre question a se poser
est « comment voit-il ? ». Une réponse doit étre émise en cas de comportement visuel anormal,
de plus une recherche de pathologie oculaire organique ou une atteinte neuro-visuelle doit étre

cherchée.

Pour répondre a cette question, il faut s’intéresser au comportement visuel de 1’enfant en tenant
compte de ses capacités et en demandant 1’appui de son entourage (équipe pluridisciplinaire et

famille).

Le fond d’oeil : est primordial chez ces enfants, il est rarement fait sous anesthésie générale ou

le moins possible. Le but étant de savoir si les milieux sont normaux ou non.

ERG : permet de savoir si la rétine est sensible aux impressions lumineuses. C’est une bonne

aide au diagnostic.

IRM et Scanner : permettent I’interprétation de I’examen clinique en visualisant le trajet des

voies optiques.

L’examen ophtalmologique de I’enfant ou méme de ’adulte polyhandicapé est spécifique et
requiert une bonne expérience. Cet examen est difficile et demande patience et maitrise mais il
est nécessaire qu’il soit précis pour une meilleure orientation du projet de soins et du travail

réalisé en amont par les équipes médicales.
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2. ATTEINTE DE L’EIL DE L’ENFANT CEREBROLESE

D’aprés le Dr Georges-Janet les pathologies oculaires seraient associées au polyhandicap dans
40 % des cas. Il est donc important que 1I’examen ophtalmologique révéle ces anomalies et que
I’examen orthoptique mette en avant comment la personne handicapée pergoit son
environnement. Les atteintes visuelles sont nombreuses du fait de la complexité de maturation
du systeme visuel et au long parcours que doit faire une information visuelle pour étre traitée
au niveau cérébral. Pour rappel, la perception visuelle s’appuie sur I'oeil. Les cellules
rétiniennes vont transmettre aux aires corticales les informations pergues et transformer les
longueurs d’ondes en impulsions électriques qui vont transiter par la suite vers le cortex. Cette

perception est efficiente grace a des stratégies oculomotrices développées au cours de la vie.

Il y a différentes formes de déficiences visuelles qui vont concerner : 1’ceil en lui-méme, les

voies visuelles et/ou les zones de traitement cérébral.

Les atteintes pouvant toucher 1’ ceil peuvent étre génétiques, dégénératives, malformatives. Elles
peuvent étre le résultat de rétinopathies, cataracte congénitale, d’atrophies optiques ou
d’infections. Elles sont susceptibles de toucher toutes les parties de ’oeil : cornée, cristallin,
vitré, rétine ... Il est a noter que ces atteintes sont souvent associées a des atteintes des voies
visuelles. 1l faut savoir que ces atteintes sont parfois liees a des traumatismes dis au
polyhandicap, comme les chutes mais aussi les auto-mutilations qui provoquent dans les cas les

plus extrémes des décollements de rétine ou des plaies du globe.

La longueur des voies visuelles et la complexité de 1’organisation cérébrale explique la fragilité

mais également les multiples atteintes possibles sur ces voies de transmissions.
La voie occipito-pariétale (voie dorsale) traite les données spatiales et du mouvement. Une
Iésion de cette voie va induire :

- négligence spatiale : trouble qui va toucher la perception, la représentation mentale.

Elle va se traduire par une incapacité a détecter, s’orienter et répondre a des stimuli.

- ataxie visuomotrice : impossible ou difficile pour ’enfant poly-handicapé d’attraper

les choses qu’il regarde.

- simultagnosie : absence de globalisation mais la capacité a identifier des éléments

individuels est préservee.
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La voie occipito-temporale est impliquée dans le traitement de I’identification des objets et de

leurs attributs (couleur, forme, texture), une atteinte de cette voie serait responsable :

- d’agnosie visuelles : est une impossibilité d’identifier objets, images, formes.
- prosopagnosies : impossibilité de reconnaitre les visages
- troubles de la fixation

- absence de contrdle visuel précis

Chez des enfants souffrant d’atteintes cérébrales, les troubles visuels sont fréquents, variés et
mal connus. L agnosie des images semble la plus fréquente dans les agnosies visuelles touchant
cette population. Ses pathologies entrainent pour la plupart une déficience visuelle non
négligeable. Il est important d’évaluer le plus précisément possible la fonction visuelle pour
permettre a I’ensemble de I’équipe soignante de comprendre comment 1’enfant voit, s’il a une
vision centrale ou périphérique, si la pathologie oculaire est stable ou si elle va finir par évoluer
et ce qu’elle va entrainer en termes de conséquences visuelles, et enfin quel est le degré de

sévérité du déficit visuel.
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« Les personnes polyhandicapées ont besoin d'un accompagnement proche, continu et
individualisé » (Zucman). Cet accompagnement a pour but de répondre aux besoins, soit
observés par I'équipe médicale, soit basés sur la personne polyhandicapée et ses capacités. Le
projet de soin se base sur plusieurs critéeres tels que les déficits, la présence de communication
ou non, les capacités, mais également I'dge, qui est un vecteur important dans
I'accompagnement. Les jeunes enfants n‘ont pas les mémes besoins et il important de leur
apporter confort et plus grande autonomie dés que cela est possible pour leur donner les
meilleures chances de se développer « normalement ». Cet objectif thérapeutique doit étre

personnalisé et doit garder une exigence éthique primordiale dans ce domaine.

B. PRISE EN CHARGE ORTHOPTIQUE DE L’ENFANT POLY-HANDICAPE

Le rble de I’orthoptiste est de développer au mieux la fonction visuelle pour permettre a I’enfant
d’utiliser ses yeux pour avoir ou maintenir une fixation, pour suivre du regard, pour avoir une
bonne exploration visuelle, pour maintenir une posture correcte grace au regard. L’orthoptiste
est important également dans la construction de la relation entre I’enfant et son environnement,
le but étant quand cela est possible d’apprendre & I’enfant a « regarder I’autre », a communiquer
par le regard. C’est aussi un travail sur I’adaptation a I’environnement : placer les objets sur
telle partie du champ visuel de I’enfant, s’adapter s’il y a des zones non vues, jouer sur les

contrastes au quotidien avec la vaisselle, les plateaux qui s’adaptent sur les fauteuils.

1. LE BILAN ORTHOPTIQUE :

Comme dit précédemment, les enfants atteints présentent des problémes visuels moteurs mais

également neurologiques complexes :

- troubles optomoteurs séveres avec fixation bréve ou inexistante, saccades et
poursuites déficientes.

- déviation oculaire (majorité d’exotropie précoce a angle variable, signe d’atteintes
neurologiques).

- absence de vision binoculaire, de vision des couleurs et parfois des contrastes.
troubles neuro-visuel : agnosies visuelles, cécité corticale.

- champ visuel réduit ou mal exploré. Amétropie.

- nystagmus réduisant I’acuité visuel et perturbant 1’exploration visuel.

- déficience visuelle.
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Le bilan orthoptique sur ces patients est peu conforme aux techniques habituelles, il demande
rigueur et patience. Il faut savoir s’accorder du temps, les longues consultations permettent a

I’enfant et a la famille de se familiariser avec les lieux[15].

Il doit permettre de comprendre comment I’enfant utilise ses fonctions visuelles, motrices et
cognitives pour interagir avec son environnement. Le choix de faire un bilan sur deux séances
semble dans ce cas judicieux pour évaluer les acquisitions et les incapacités. Les deux temps
du bilan se feront chacun sur une heure environ. Le but sera alors de savoir ce qui est
compensable, ce qui peut €tre compensé et ce qui est non compensable. Avant d’attaquer un
bilan qu’il soit orthoptique ou d’une autre profession, I’équipe qui entoure 1’enfant
(psychomotricien, ergothérapeute, orthoptiste, éducateurs) doit se réunir pour évaluer les
possibilités générales du patient. Apres concertation et réflexion, il sera alors poseé les objectifs
moteurs, visuels et ceux d’amélioration de la vie quotidienne. Cette réunion définira le projet
de vie de la personne handicapée et quel type de prise en charge et d’accompagnement il est

nécessaire de mettre en place.

Le premier temps du bilan est utile pour recueillir les données nécessaires. L’interrogatoire doit

étre pousse :

- Antécédents médicaux
- Traitements médicaux en cours
- Développement psychomoteur et sensoriel.

- Problématique ophtalmique.
Ce temps est surtout celui de I’observation, primordial dans cette prise en charge particuliére.

Au cours de cette premiére approche il est aussi important de trouver la meilleure installation
au niveau postural. Elle sera reprise tout au long de la prise en charge. Il faut que la posture
libere I’attention visuelle. Il est donc important de compenser au maximum le trouble postural,
pour cela nous pouvons nous aider de tout le matériel a disposition (vu dans la premiere partie
: table réglable et inclinable ; appui podal, coussin pour poser les bras etc...). C’est aussi le

temps de définir la problématique orthoptique.
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Ce tableau peut étre la ligne de conduite a tenir pour I’observation et le type de réponse que

I’on veut avoir. Toute grille qui indique le potentiel visuel du patient peut étre communiquée

aux autres professionnels entourant 1’enfant.

Questions sur le comportement
lors du bilan orthoptique :

oul NON

L'enfant présente-t-il des
stéréotypies évocatrices de
déficit visuel ?

L'enfant est-il angoissé ?

Réagit-il & un stimuli ?

Présente t-il une déviation
oculaire ?

Posséde t-1l une fixation ?

Communique t-il visuellement ?

Est-il capable d'orienter son
regard ?

Utilise-t-1l sa vision centrale ou
tourne la téte pour utiliser la
vision périphérique ?

La vision soutient-elle le geste ?

Repére t-il des choses dans la
piece d'examen ?

Signe de I’éventail ?
Signe digito oculaire ?

Plus proprioceptif, Visuel ou
Auditif ?

Est- elle stable ou déficiente ?

Réponds aux sourires ?
Echange-t-il des regards avec
ses parents ou ’orthoptiste ?

Le deuxiéme temps du bilan est une mise en situation pour obtenir le projet de soin. Il nous sert

a réaliser les examens orthoptiques utiles pour conclure sur les troubles visuels et sur le type de

travail a réaliser avec le patient et si la rééducation orthoptique est a envisager ou non.
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Le bilan peut débuter par 1’évaluation de la déficience visuelle, plus précisément son degré de
séverité. Tache qui est délicate chez des enfants qui ne parlent pas et pour qui les tests ne sont
pas adaptés. Pour avoir une idée du déficit, on peut présenter a I’enfant cinq tailles différentes
de pictogrammes contrastés et observer par lequel il est le plus attiré. L’autre étape primordiale
est de trouver 1’accessibilité visuelle de I’enfant, savoir ou elle se trouve dans I’espace et de

quelle taille elle est pour faciliter la communication[16].
Au niveau optomoteur :

Il est souvent plus facile de débuter par le bilan moteur. Au départ il faut étudier le regard

préférentiel oeil droit ou oeil gauche. Tache souvent difficile a réaliser chez ces enfants.

Il faut ensuite analyser le parallélisme oculaire. Savoir évaluer la variabilité de 1’angle méme si
les valeurs ne sont pas exactes a la dioptrie pres. La recherche de cette déviation va nous

permettre de dépister les amblyopies strabiques et de déduire quel ceil est préférentiel.

Une autre étape est d’apprécier la motricité conjuguée. En étudiant la fixation, savoir s’il y a
une position préférentielle, si la fixation est endurante et stable ou a I’inverse non endurante et
fuyante et si elle soutient ou non la communication. Il est essentiel d’analyser les poursuites et
les saccades par des suivis de détection de cibles au chateau de Labro. Il est indiqué de stimuler

du non vu vers le vu pour une meilleure réponse visuelle.

Chateau de Labro

1 [ 2 3 4 5
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Au niveau sensoriel :

L’important est d’étudier la qualité de la discrimination visuelle, le but n’est pas de donner dans
cette partie du bilan un chiffre brut d’acuité visuelle. Ces enfants ne sont pas accessibles aux
tests d’acuité par appariement ou dénomination, on va alors réaliser des tests de regards
préférentiels qui vont étre de bons indicateurs sur le potentiel visuel du jeune patient. De plus

ces tests permettront de suivre 1’évolution des capacités au fil de la prise en charge.

Les tests en réseaux sont utilisés ce qui nous donne une bonne indication sur la qualité de la
vue (si le patient est assez intéressé). « Ce test permet de détecter trés tot une amblyopie, mais
aussi permet une mesure de I'acuité visuelle chez les personnes polyhandicapées quand les
autres tests ne sont pas réalisables. Le but est de savoir si I'enfant se situe dans une norme,

ou en dessous, et dans quelle mesure sa vision évolue dans le temps ».

Il est également possible pour avoir une idée du potentiel visuel de réaliser le test de Mary
Sheridan décrit en 1973. Il est aujourd’hui tres peu utilisé. Ce test consiste a faire rouler sur
un tapis (de couleur contrastée) face a ’enfant une série de balle de diamétre différents entre
6cm et 3mm. Le test commence avec la plus grosse balle pour finir avec la plus petite, on note
la moins volumineuse que I’enfant voit. Le but étant d’indiquer a qu’elle distance minimum
I’enfant voit et quelle est la taille optimale des objets que 1’on peut lui présenter. On peut
¢galement si possible, faire le « puzzle Lea test » pour étudier 1I’appariement de forme.

Il est aussi important dans cette partie du bilan de tester le champ visuel. Méme si I’examen
n’est pas conforme a ceux normalement réalisés, il nous permet de suspecter une hémianopsie
ou une réduction du champ visuel en partie inférieure. Le champ réalisé est nomme le champ

visuel attentionnel, il se réalise avec le chateau de Labro et si possible en monoculaire.
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Au niveau fonctionnel :

Le but va étre d’analyser, la coordination ceil/main avec des gestes de préhension a différentes
distances et sur des objets de différentes tailles. 1l faudra noter si la préhension se fait en

palmaire ou en pince fine. On peut aussi étudier la coordination oculo-céphalique.

Derniere chose que I’on peut interpréter, s’il y a une stratégie de I’exploration visuelle : par
repérage d’objets répartis sur la table de travail. Pour capter 1’attention de 1’enfant, on peut
utiliser des stimuli dit « primaires » comme des lumiéres ou encore cible ceil de beeuf. 1l faut
quand méme étre vigilant et ne pas sur-stimuler 1’enfant. Sur-stimulation qui peut entrainer des
réactions inadaptées. Il est important de préciser que ces enfants sont sensibles aux stimulations
proprioceptives de sensibilite vibratoire, de plus il faut que la salle d’examen soit silencieuse et

qu’il n’y est pas de distracteur visuel dans la pi¢ce (la piéce doit au maximum éEtre epuree).

2. LA REEDUCATION ORTHOPTIQUE CHEZ LES PATIENTS
POLYHANDICAPES

Le projet de la rééducation orthoptique chez ses patients va étre, de travailler :

- L’orientation du regard

- La communication visuelle

- L’adaptation de I’environnement

- Les capacités sensorielles restantes en les consolidant ou en les maintenant
- L’exploration visuelle de I’espace

- Lacoordination ceil/main
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Les séances de rééducation durent en moyenne trente a quarante-cing minutes par patient,
elles doivent étre constantes et identiques pour ne pas perturber I’enfant et pour qu’il integre

ce qu’il travaille plus facilement.

Le travail est essentiellement porté sur la motricité conjuguée, qui est réalisé avec le chateau
de Labro. Il peut également étre réalisé dans le noir avec éclairage par une lampe a ultra-

violet qui crée un environnement contrasté et trés stimulant visuellement pour 1’enfant.

Cette technique est surtout utilisée lorsqu’il n’a pas de fixation ou qu’elle est trop instable, de

méme pour une motricité déficiente.

Les panneaux vichy, dit aussi de Bullinger[17], sont trés utilisés pour les personnes
malvoyantes ou pour des personnes présentant des séquelles de cécités corticales ou encore
pour des enfants handicapés ayant des troubles de 1’oculo-motricité. Le panneau est placé face
a ’enfant et un objet de couleur est placé devant, ce qui accentue le contour de I’objet. Cette
technique est utile dans la détection d’objet, dans la stimulation de I’exploration visuelle et
pour I’amélioration de la motricité conjuguée. Il peut également étre placé sur la table de
travail, ce qui va marquer le contraste entre figure/fond ce qui va améliorer la coordination

oculo-manuelle.
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Pour travailler la coordination ceil/main autrement qu’avec le panneau, on peut utiliser des

objets d’abord de grande taille puis plus fins. Comme :

- Jeux de construction magnétique

-« Stikeez » : petite figurine en dessous a ventouse qui se colle sur les surfaces de travail.

Le but étant d’obtenir une meilleure coordination oculomanuelle mais également d’avoir une

pris en pince fine éfficace.

Pour travailler I’appariement des formes, chez les enfants les plus éveillés sont utilisé le puzzle
de Léa mais également les boites a formes. Tests tres utiles également dans I’observation de la

coordination ceil/main.

La rééducation orthoptique peut également étre utile pour la mise en place de commandes
oculaires dans le quotidien de I’enfant, qui va permettre une meilleure compréhension de ses
envies et de ses besoins. Ce qu’on appelle « eye tracker » fonctionne en émettant un signal
proche de I’infrarouge, qui va par la suite étre reflété sur la cornée. Ces réflexions vont étre
filmées par les caméras (tracker) et analyser. Cette analyse donnera la position des yeux. Une
autre utilité de larééducation est celle de la mise en place des commandes électriques du fauteuil
des enfants avec 1’aide des ergothérapeutes et des psychomotriciens. Il est a noter que le suivi
orthoptique est parfois non envisagé, di a un contexte trop perturbé ou aussi a une surcharge
de prises en charge. Il est également possible que la rééducation ne soit pas réguliere, les enfants
souffrant de polyhandicap on des états de santé tres fragile, il faut donc s’adapter a cette fragilité

et a ses complications.

Cependant la rééducation améliore le développement psychomoteur et cognitif de I’enfant.
Mais améliore aussi sa communication et sa posture. Elle est trés intéressante pour 1’incidence
qu’elle a sur le développement de 1’enfant. Le bilan orthoptique doit en pratique étre, realisé
avant toute autre rééducation car il permet de comprendre comment I’enfant pergoit son
entourage et quels sont ses difficultés. Les autres professionnels peuvent alors se baser sur ses

données pour leurs rééducations et leurs soins.
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I1l. LAPLACE DEL’ORTHOPTISTE DANS LES STRUCTURES POUR

POLYHANDICAPES

A. ETABLISSEMENTS POUR POLYHANDICAPES ET ROLE JOUE PAR L’ORTHOPTISTE
EN LEURS SEINS

1. LES DIFFERENTES STRUCTURES D’ACCUEILS

Les modes d’accueil sont différenciés selon la déficience, sa sévérité et I’dge. Pour les enfants

polyhandicapés il existe plusieurs structures qui peuvent les accompagner[18]: :

Centre d’Action Médico-Sociale Précoce (CAMPS) : Accueil des enfants de 0 a 6 ans
présentant des déficits sensoriel, moteur ou mentaux. Certains sont spécialisés dans la
déficience visuelle. L’accompagnement par un CAMPS n’est pas soumis a une décision
administrative. Peut-étre mobilisable sur un simple appel, attention les délais sont longs
pour obtenir un rendez-vous.

Service d’Education Spéciale et de Soins A Domicile (SESSAD) : Intervient dans les
différents lieux de vie de I’enfant. Il intervient aupres d’enfant de 0 a 20ans. Pour les
jeunes polyhandicapés on parle aussi de SSAD. Il apporte un soutien éducatif et
thérapeutique individualisé. L’admission se fait en créant un dossier MDPH et soumis
a une décision de la Commission des droits et de 1’autonomie des personnes handicapées
(CDAPH).

Institut Médico-Educatif (IME) : Prend en charge des enfants dont le handicap est
important et rend la scolarisation impossible. L’admission se fait avec un dossier de la
MDPH.

Etablissement pour Enfant et Adolescent Polyhandicapés ou EEAP [19]: Etablissement
spécialisé dans la prise en charge du polyhandicap pour des enfants de maximum 20
ans. Il accompagne des enfants qui présentent un handicap grave a expression multiple.
Soumis au dossier MDPH et & la décision de la CDAPH.
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Les établissements accueillant les adultes polyhandicapes :

- Service d’ Accompagnement Médico-Social pour Adulte Polyhandicapé ou SAMSAH :
Il permette le maintien a domicile des personnes handicapés.

- Foyer d’Accueil Médicalisé (FAM) : Accueil des personnes souffrant de handicap lourd
et qui ne peuvent avoir d’activité professionnelle.

- Maison d’Accueil spécialisée (MAS) : 1l s’agit de foyer qui accueil des personnes
lourdement handicapées, qui nécessite soin et surveillance constants avec poursuite des

traitements et de rééducation.

D’apres une enquéte de la Direction de la Recherche, des Etudes, de I’Evaluation et des
Statistiques (DRESS), en 2014 ; 7% des places en établissement étaient agréées pour des
personnes souffrant de polyhandicap. De plus, les services pour enfants (SESSAD)
proposeraient plus de place aux déficients moteurs (47%) et sensoriels et moins de place pour
les enfants atteints de troubles du spectre autistique ou de polyhandicap (environ 13%). De
méme pour les services pour adultes qui proposent moins de place aux personnes ayants une
déficience d’origine intellectuelle (moins de 10% contre 36% pour les handicaps moteur chez
I’adulte). 11 est également analysé que les établissements pour enfants sont plus spécialisés au

niveau des déficiences que ceux pour adultes.

Auparavant, les jeunes adultes pouvaient étre exclus de leurs établissement aprés leurs
vingtiémes anniversaires ou s’ils dépassaient 1’dge limite d’accueil de leur établissement.
Depuis 1989, I’amendement Creton permet le maintien de ces jeunes adultes dans leurs
structures pour enfants et jeunes handicapés jusqu’a ce qu’ils trouvent une place dans un
établissement pour adulte. Cet amendement, permet de diminuer les retours a domicile sans
prise en charge et les ruptures d’accompagnement. Malheureusement, il est observé que plus
le handicap est lourd plus la sortie d’un établissement pour enfant est tardive. Parmi les jeunes
polyhandicapés sortis en 2014 de leur établissement pour enfant, 25% d’entre eux avaient 25
ans. Le maintien de ’amendement Creton est donc plus fréquent et plus long pour cette

population.

Les instituts médico-sociaux, ont différents modes d’accueil selon les établissements. Ils

peuvent accueillir I’enfant en internat, en semi-internat, en externat ou en accueil temporaire.
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Chaque établissement ou structure fonctionne sur un travail pluridisciplinaire, ou tous se
rencontrent. 81% des adultes polyhandicapés sont en internat dans leurs établissements, les

enfants quant a eux se retrouve en majorité 50% dans un accueil de jour par leur structure.

La stratégie quinquennale de I’évolution de I’offre médico-sociale comporte un volet sur le
polyhandicap. Il a pour but de développer des modes d’accompagnements plus souples,
notamment pour les personnes qui vivent encore a domicile, ou les familles souhaitent garder
les liens mais également un appui médico-social. Le budget de cette stratégie s’éléve a 180
millions d’euros. Il est précisé dans le circulaire de 2017 que ce budget doit prioritairement

financer les actions du volet polyhandicap et handicap psychique.

2. ORTHOPTISTE ET EQUIPE PLURIDISCIPLINAIRE

L’accompagnement et la bonne prise en charge d’une personne polyhandicapée se fait grace a
un travail pluridisciplinaire. Chaque professionnel met en commun ses compétences et ses
objectifs de projets de soins pour accompagner, du mieux possible, ces personnes en situation
de handicap lourd.

L’orthoptiste joue un role important au sein de cette équipe, puisque la plupart des autres
professionnels ne sont pas formés aux troubles visuels et & leurs conséquences sur le
quotidien.

L’orthoptiste doit donc palier a se manque d’information, en échangeant sur les difficultés du
patient mais aussi en transmettant les points forts sur lesquels les rééducateurs comme les
psychomotriciens ou ergothérapeutes pourront s’appuyer. C’est a Iui de faire comprendre aux
autres professionnels comment I’enfant voit et comment il pergoit sont environnement,
quelles sont les atteintes visuelles, ses besoins et les équipements a mettre en place. En
fonction de ses informations, les autres professionnels pourront a leur tour fournir la meilleure
prise en charge, en mettant en place des thérapeutiques individualisées et bénéfiques.

Il a également un rdle dans la guidance parentale, en pratique I’examen ophtalmologique ne
se fait pas avant le bilan orthoptique. C’est alors a I’ orthoptiste de répondre aux questions de
la famille et d’expliquer le plus clairement possible les problémes visuels du patient et

pourquoi une rééducation est bénéfique ou non.
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Il doit également étre en alerte sur les signes oculaires, dans la plupart des cas c’est
I’orthoptiste qui demande une consultation en ophtalmologie, il doit alors étre trés observateur
et au moindre changement alerter et orienter vers un médecin spécialis¢ (ceil rouge,
modification brutale du comportement visuel, pas d’amélioration méme avec la rééducation
voir méme régression, myopie forte ou traumatisme a répétition)

L’orthoptiste joue également un role important dans I’adaptation de I’environnement du
patient, il peut guider les autres professionnels pour améliorer la prise en charge et
mentionner :

- Quelles directions et distances sont plus faciles ? ou possibles ?

- Quelle partie du champ visuel est a privilégier

- Quel contraste utiliser pour les activités du quotidien ?

- Quel type de stimulation utiliser ?

L’orthoptiste joue plusieurs roles dans la prise en charge des patients polyhandicapés, il a
pour objectif de sociabiliser, d’autonomiser et d’aider a communiquer ces enfants en marge de
la société. 1l est également la pour répondre aux questions posées par les éducateurs, les
différents intervenants et la famille. Il s’agit de leur faire comprendre si la déficience visuelle
explique les difficultés que le patient peut rencontrer ou si cette déficience est une entrave a
certaine de ses activités.

Comme I’a cité la Haute Autorité de Sant¢ (HAS) « La mise en ceuvre d’un accompagnement
adapté relévent de disciplines variées et complémentaires. Ces derniéres peuvent étre
mobilisées en interne comme en externe de la structure. » La collaboration de différentes
professions est un gros atout dans la prise en charge de ces patients. Chaque professionnel va
observer le patient sous I’angle de sa spécialité. Les échanges d’équipes sont alors
complémentaires et bénéfiques. Ainsi, méme avec des patients tres atteints, qui ne
communiquent pas, le suivi est personnalisé et correspond a la personne. Au-dela de
I’expertise des différents professionnels, les observations de la famille sont déterminantes
pour connaitre la personne.

L’enjeu de cette mise en commun est principalement la coordination des expertises (des
différents professionnels et parents) qui favorise la continuité et la qualité de
I’accompagnement sur la durée. Chaque professionnel détient une expertise spécifique dans
son domaine qu’il met a contribution dans la structure aupres de la personne polyhandicapée.
La famille connait le fonctionnement de son proche, ses besoins, ses envies, elle connait les
signes qui montrent un inconfort, une douleur mais aussi les signes qui montrent une attention
de la part de la personne handicapée. La famille est donc a intégrer au projet de soin avec
également tous les professionnels extérieurs (les orthoptistes libéraux, services a domicile,
etc.) qui doivent participer a I’échange d’informations et au croisement des données et
expertises.

Certains outils sont déja mis en place dans les structures, comme les cahiers de liaison entre
I’établissement et le domicile. Toutes les informations essentielles sont inscrites. Des grilles
d’évaluations peuvent également étre mises en place, comme pour la douleur, pour la
communication, mais aussi pour les capacités visuelles (communiquée entre professionnels
surtout) [20].
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3. LES LIMITES DE L’ORTHOPTIE

Les bienfaits de I’orthoptie ne sont pas encore bien connus au sein de ces structures. Peu
d’orthoptistes sont en poste dans les établissements accompagnants les personnes
polyhandicapées. Les structures ou ils sont bien représentes sont les CAMPS pour déficients
visuels. D’aprés le rapport de la caisse nationale de solidarité pour I’autonomie, 22%®2 du
personnel fait partie de la catégorie paramedicale, pour les MAS seulement 17%, et pour les
CAMPS 50%. De plus dans la plupart des ouvrages présentant les professionnels
accompagnant les polyhandicapés, la profession d’orthoptiste n’est pas citée, de méme pour
les offres d’emplois dans les structures accompagnant ces personnes le poste d’orthoptiste
n’est pas mentionné. La reconnaissance du métier va trouver sa place : en fin d’année 2020 la
HAS publie un rapport et précise que «la prise en charge des troubles sensoriels chez les
personnes polyhandicapées est un aspect fondamental dans la compréhension de leur
fonctionnement cognitif ». La définition, la compréhension et la prise en charge évoluent
pour un meilleur accompagnement et une reconnaissance de ces personnes handicapees et des
professionnels qui les accompagnent.

Apres discussion avec une orthoptiste exerg¢ant au sein d’un EEAP et un orthoptiste au sein
d’une IME, j’ai pu conclure qu'un des aspects les plus difficiles de cet accompagnement, est
I’état de santé des patients. Leur €tat est instable, et souvent évolutif, souvent accompagnés de
crises d’épilepsie lourdes et difficiles a gérer. C’est un travail long et atypique, preneur
d’énergie, car les évolutions sont lentes et minimes. Il faut étre observateur, créatif, patient et
volontaire d’améliorer la qualit¢ de vie de ces personnes. Il faut également une bonne
connaissance du handicap et ne pas étre trop sensible affectivement pour travailler dans ce
type de structure. Cotoyer des personnes polyhandicapées a été, pour moi, une expérience

enrichissante, instructive, bouleversante et riche en émotions.
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B. CASCLINIQUE : OBSERVATION DESBENEFICES DE LAPRISE ENCHARGE

ORTHOPTIQUE

Jeune fille de 12 ans atteinte du
Syndrome de Rett

2017

2018

Plan sensoriel

Acuité visuelle difficile du a une
fixation instable, mais OD trés
difficile.

Plusoptix :

OD +2,00(-0,75)40° OG -1,00(-
1)150°

Amélioration de I’acuité visuelle de
I’OD au test LEA.

Plan moteur

Et OD de 4-6d variable, prend
difficilement la fixation mais la garde.
Fixation : instable

Saccades : présentent mais déficientes
Poursuites : non fluides

Reflets centrés a Et OD de 4d.
Motricité améliorée.

Fixation meilleure sur OG que OD.
Saccades et poursuites meilleures
mais non endurantes.

Plan fonctionnel

Communication : répond au sourire,
prise palmaire dans toutes les
directions.

Communication : répond au sourire,
prise palmaire dans toutes les
directions + fait la boite a fromes.

Conclusion La vision soutient la communication. | Organisation du geste bien améliorée.
L’organisation du geste a développer | Se concentre beaucoup mieux,
avec la motricité. maintient plus longtemps sa fixation.
Amblyopie OD ? Faire cycoplégique. | Consultation ophtalmologique
Consultation ophtalmologique demandée
demandée
2019 2020

Acuité visuelle n’a pas bougée

OD : au moins 2/10
OG : au moins 2/10

Test acuité au tropique :

Binoculaire : au moins 4/10 Coopération —

Reflets centrés a Et OD variable. Amélioration de la
motricité conjuguée, plus endurante.

Reflets centrés a Et OD variable. Amélioration de la
motricité conjuguée, plus endurante. Début des saccades
volontaires verticales et horizontales.

Communication : répond au sourire, prise palmaire dans
toutes les directions + fait la boite a fromes.

Communication : répond au sourire, prise palmaire dans
toutes les directions + fait la boite a fromes + puzzle de
LEA.

Bonne amélioration de 1’angle du strabisme, de la motricité
et de la fixation. Communication visuelle efficiente.
Consultation ophtalmologique demandée

Bonne amélioration de la fixation et de la dynamique
oculaire. La communication est bien établie et efficace.
Consultation ophtalmologique demandée.
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V. CONCLUSION :

Le travail de I’orthoptiste avec les personnes polyhandicapées ne se résume pas seulement a la
prise de mesures. C’est un exercice peu conforme a ce que 1’on peut nous apprendre en
formation. C’est un travail qui demande maitrise, confiance en soi et grande écoute. Il faut
analyser chaque petit mouvement oculaire, chaque mimique, chaque mouvement ou
inclinaison de téte qui sont des renseignements essentiels et qui guident le professionnel dans
son examen clinique. Méme apres rééducation, les capacités visuelles restent minimes mais
les progres sont perceptibles. Parfois, la communication visuelle se met en place, 1’enfant
communique avec son entourage. Il développe un « regard social » étape essentielle, pour
établir un échange, communiquer, exprimer avec ses proches et son entourage. Malgré les
bénéfices probants de la prise en charge orthoptique de ces patients, elle ne reste pas la
priorit¢ au sein de ce handicap complexe et des structures qui 1’accompagnent. Toutefois,
’orthoptiste joue un role important sur le développement cognitif de I’enfant et certainement
sur son épanouissement. Il reste nécessaire de se former pour pouvoir accompagner au mieux
possible ces patients, savoir réagir face a toutes situations, a ne pas se laisser dépasser par un
contexte lourd qui entoure les professionnels. Je concluerai que c’est une expérience riche
d’avoir cotoyé ces enfants, qui m’ont appris a communiquer différemment, a me dépasser,
exploiter toutes mes compétences, a en apprendre de nouvelles et a me recentrer sur

I’essentiel.
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