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Avant-propos

Plus de la moitié des déficiences et handicaps de I’enfant pourraient trouver
leur origine pendant la grossesse ou autour de la naissance. Deux causes
importantes sont la prématurité, séveére ou modérée, et la souffrance foetale.
De plus en plus de grands prématurés naissent chaque année en France et leur
survie s'améliore. Ainsi, le nombre d’enfants a risque de développer défi-
ciences ou handicaps augmente. Des progres ont été réalisés depuis plusieurs
années pour prévenir les principaux risques associés 2 ces deux causes.

La loi d’orientation du 30 juin 1975 en faveur des personnes handicapées,
prochainement remplacée par une nouvelle loi, énonce I'obligation natio-
nale en ce qui concerne la prévention et le dépistage des handicaps, les soins,
’éducation, la formation et I'orientation professionnelle. Elle a mis en place
les commissions départementales de 1’éducation spéciale (CDES), compé-
tentes pour I'évaluation du degré d’invalidité, I'attribution des aides finan-
cieres et 'orientation dans les différentes structures concernant les enfants de
0 a 20 ans. En application de cette loi, le décret du 15 avril 1976 a créé les
centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP), situés a l'interface entre
le secteur sanitaire et le secteur médico-social, comme des centres pivots dans
I’ensemble des dispositifs pour le dépistage et la prise en charge précoce des
enfants de moins de 6 ans. Au-dela de cet Age, les orientations officielles ont
insisté sur la coordination des politiques pour assurer une continuité de
'action éducative, la petite enfance étant considérée comme une période
déterminante pour le développement affectif et cognitif de I'enfant.

Malgré le dispositif réglementaire en place, les actions restent insuffisantes
pour optimiser le dépistage, tant en population générale que dans les groupes
a risque, et pour organiser une prise en charge précoce et individualisée des
enfants a risque ou atteints de déficiences ou handicaps d’origine périnatale.

L'Office parlementaire d’évaluation des politiques de santé (OPEPS) a
souhaité disposer a travers la procédure d’expertise collective de I'lnserm
d’un bilan des connaissances sur les dispositifs, programmes et politiques mis
en ceuvre au plan international et en France sur le dépistage et la prise en
charge des enfants a risque ou atteints de déficiences ou handicaps d’origine

périnatale.

Pour répondre a cette demande, I'Inserm a mis en place un groupe de
14 experts rassemblant des compétences dans le domaine de 'obstétrique, la
néonatalogie, la réanimation infantile, la neuropédiatrie, I'épidémiologie,
I’économie de la santé, la médecine physique et de réadaptation, la pédopsy-
chiatrie et ’éducation.
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Le groupe d’experts a travaillé selon la grille de questions suivante :

e Quelle est la prévalence des déficiences et handicaps ? Quelle a été son
évolution au cours des dernieres décennies ? Quelles sont les classifications de
référence concernant les handicaps ? Quelle est la définition du handicap
d’origine périnatale ?

e Quelle est la part relative du handicap d’origine périnatale dans 'ensemble
des handicaps ? Quels sont les différents types de déficiences ou handicaps
ayant cette origine !

e Quels sont les principaux événements périnatals impliqués dans les défi-
ciences ou handicaps ? Quels sont les facteurs de risque en amont accessibles
a une prévention !

e Quels sont les outils disponibles pour un dépistage précoce des lésions
cérébrales ?

e Quelle est la chronologie du dépistage au cours des trois premieres années
de vie en fonction du type de déficiences ?

e Quels sont les traitements et les interventions précoces ayant montré une
certaine efficacité dans la prévention des déficiences et handicaps ?

e Quelles sont les méthodes de prise en charge pour chacun des types de
déficiences ?

e Quel est 'intérét des études économiques relatives au dépistage et a la prise
en charge dans le cadre d’'une prise de décision ?

e Quels sont les dispositifs de dépistage et de prise en charge en France et
dans les autres pays ? Comment les familles sont-elles intégrées aux disposi-
tifs ? Comment sont réparties les responsabilités institutionnelles en France ?
e Quelles sont les expériences francaises en termes de mise en réseaux des
dispositifs ?

Au cours de 5 séances de travail, le groupe d’experts a analysé plus de
600 publications scientifiques et médicales ainsi que de nombreux rapports et
¢élaboré une synthése de ces travaux accompagnée de recommandations
d’actions en santé publique et de recommandations de recherche.



1

Définitions et classifications

Il n’existe pas de définition unique du handicap ou des déficiences. La
recherche d’une définition du handicap d’origine périnatale répond au moins
a deux objectifs qui apportent un regard complémentaire sur le feetus, le
nouveau-né, sa famille et son environnement.

Une démarche d’ordre médical et scientifique cherche a déterminer la
fréquence, les causes et les mécanismes du handicap de 'enfant, a identifier
les populations particulierement exposées au risque de handicap afin de
proposer d’éventuelles mesures de prévention. Cette démarche évalue égale-
ment limpact des pratiques médicales sur la fréquence du handicap de
I’enfant (Nelson, 2002 ; Clark et Hankins, 2003), ou regarde au contraire si
le recul des limites de la viabilité en termes de poids et d’4ge gestationnel est
susceptible de s’accompagner d’'une augmentation du nombre d’enfants avec
un ou plusieurs problémes chroniques dans leur développement (Escobar et
coll., 1991 ; Hack et Fanaroff, 2000). Ces études adoptent habituellement les
définitions du handicap établies par 'Organisation mondiale de la santé
(CIH1 et CIF), et s’appuient sur les concepts de déficience, incapacité,
désavantage ou handicap proprement dits.

Une démarche d’ordre pragmatique, avec une connotation économique
forte, est d’apparition plus récente. Développée essentiellement en Amérique
du Nord (Stein et Silver, 2002), elle s’appuie sur la constatation que les
enfants atteints de maladies ou incapacités chroniques (en anglais conditions-
disabilities) sont peu nombreux, mais qu'ils ont énormément recours aux
services d’aides et de soins et, au total, colitent cher (Newacheck, 1987). Le
manque d’informations sur la nature et le nombre de ces enfants handicapés
(Newacheck et coll., 1996) est fortement préjudiciable a la planification et la
budgétisation des services de soins et des services d’aides aux enfants et a leur
famille. Cette démarche s’appuie sur des définitions du handicap appelées
non catégorielles, qui cherchent a apprécier le retentissement du handicap
en termes de recours aux soins et aux services d’aides (Stein et Silver, 1999).

Par ailleurs, I'identification du handicap suppose la mise au point d’outils de
dépistage ou de diagnostic. ’élaboration de ces outils est un autre domaine
que celui de la classification proprement dite des handicaps, mais les deux
étapes (mise au point de l'outil de classement et classification proprement
dite) sont étroitement liées.
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4

Définitions du caractére périnatal du handicap

La définition du caractere périnatal du handicap n’est pas unique. Stricto
sensu, le caractére périnatal du handicap peut étre réservé aux anomalies
dont lorigine se situe entre 22 semaines d’aménorrhée (SA) et 8 jours post-
natals (Jouk et coll., 2001). Cette approche élimine du champ de recherche
ce qui ne s’inscrit pas dans cette fourchette chronologique : les malforma-
tions chromosomiques ou génétiques, les embryofcetopathies infectieuses de
survenue précoce, les lésions infectieuses, traumatiques ou cancéreuses de
I’enfant plus 4gé. Suivant cette approche, de 30 2 60 % des handicaps de
I’enfant auraient une origine périnatale, 20 2 35 % une origine prénatale
(chromosomique ou génétique), 5 a 10 % seraient d’origine post-natale
(infectieuse, tumorale ou traumatique) (Bréart et coll., 2003). Les méca-
nismes de ces lésions d’origine périnatale se regroupent essentiellement
autour du petit poids ou du petit Age gestationnel, de la gémellité et de
I’asphyxie périnatale.

D’autres auteurs précisent de facon plus complexe l'origine périnatale et font
intervenir la date de survenue et le mécanisme (ou P'étiologie) de la lésion
cérébrale (tableau 1.I, Hagberg et coll., 1996). Ces auteurs appellent « pré-
natale » la période comprise entre le premier jour des dernieres régles et le

Tableau 1.1 : Définition de I’origine périnatale du handicap (Hagberg et coll.,
1996)

Prénatale

Génétique

Chromosomique

Embryofcetopathies (CMV, toxoplasmose, rubéole, herpes...)

Anomalie cérébrale (hydrocéphalie, microcéphalie...)

Anomalie congénitale multiple avec retard mental

Hémorragie et AVC anténatals

Si> 34 SA : imagerie cérébrale anormale (LPV...) et absence d’événement péri/néonatal

Péri ou néonatale aprés 34 SA

Hémorragie ou AVC d'origine péri/néonatale identifiée

(Edeme/souffrance cérébrale lié a un choc ou souffrance néonatale (insuffisance viscérale et réanimation)
Bactériémie et infection du SNC d'origine péri/néonatale identifiée

Encéphalopathie hypoxique ischémique (score d’Apgar <5 a 1 ou 5 minutes, réanimation/ventilation,
convulsions avant J3)

Péri ou néonatale a 34 SA et moins

Vraisemblable

Hémorragie de grade Il ou IV d'origine péri/néonatale identifiée

CEdeme/souffrance cérébrale lié a un choc ou souffrance néonatale (insuffisance viscérale et réanimation)
Bactériémie et infection du SNC d'origine péri/néonatale identifiée

Imagerie cérébrale initiale normale puis apparition des images (LPV et/ou HIV) qui ne répondent pas aux
criteres anténatals

Probable

Score d’Apgar bas <3 a 5 minutes ou 5 a 10 minutes, ou pH < 6,9

Ventilation assistée > 7 j ou pneumothorax

CMV : cytomégalovirus ; AVC : accident vasculaire cérébral ; LPV : leucomalacie périventriculaire ; HIV : hémor-
ragie intraventriculaire ; SA : semaines d’'aménorrhée



Définitions et classifications

début du travail, « périnatale » la période comprise entre le début du travail
et le 7¢ jour de vie, et « néonatale » la période comprise entre le 7¢ et le 28°
jour de vie. Dans le registre suédois du handicap, la part de I'origine péri- et
néonatale des handicaps de I'enfant représente environ 40 % — proportion
relativement stable dans le temps —, 20 % seraient d’origine prénatale et
40 % seraient d’origine indéterminée.

I1 faut noter que ces deux approches ne précisent pas la part d’'une exposition
toxique du feetus (alcool, tabac, toxicomanie...), qui reste un probleme
important de santé publique.

Classifications des handicaps

On peut distinguer les classifications catégorielles et les classifications non
catégorielles qui ont des objectifs différents.

CIH1 et CIF

La Classification des handicaps proposée par 'OMS a récemment évolué (De
Carlo-Bonvin, 2003) : de la Classification internationale des déficiences, des
incapacités et des handicaps (CIH1 — OMS, 1980 —) élaborée par Philipp
Wood jusqu'a la Classification internationale du fonctionnement, du
handicap et de la santé (CIF) adoptée par I'assemblée générale de 'OMS en
2001.

La CIH1 (OMS, 1980), largement utilisée dans les recherches épidémiologi-
ques pédiatriques, décrit de maniere linéaire les liens de cause 2 effet : la
maladie engendre une déficience organique et fonctionnelle (impairment),
c'est le coté lésionnel. La déficience conduit 2 une incapacité au niveau des
comportements et des activités de la personne (disability) : c’est le coté fonc-
tionnel. L'incapacité a son tour produit un désavantage (handicap), c’est le
coté situationnel. La dimension environnementale du sujet est cependant
méconnue par la CIH1.

Par la suite, les organisations de personnes handicapées se sont mobilisées
pour la reconnaissance d’un égal acces aux droits et de leur capacité d’exper-
tise en maticre de handicap. Entre 1996 et 2000, six classifications provi-
soires furent coordonnées par I'OMS ou le modele social du handicap
s'impose largement. La CIH2 (1999) devient Classification internationale du
fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF) adoptée par I'assemblée
générale de TOMS en 2001. En résumé, la CIF propose un langage uniformisé
et normalisé, un cadre conceptuel pour la description des composantes de la
santé (vision, audition, apprentissage) et des domaines connexes a la santé
(mobilité, éducation, interaction en société...). Elle décrit la situation des
personnes, s'intéresse aux caractéristiques de leur santé dans le contexte de
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leur vie individuelle et des influences de leur environnement. Elle combine le
modele biomédical qui concoit le handicap comme un modele personnel
résultant d’'une maladie et requérant des soins médicaux, et le modele social
qui définit le handicap comme un probléeme créé par la société. Elle repré-
sente le handicap comme le résultat de 'interaction des caractéristiques de
santé personnelles de lindividu et des facteurs environnementaux

(tableau 1.1I).

Tableau 1.1 : Apercu de la Classification internationale du fonctionnement
(CIF - OMS, 2001 -)

Partie 2
Facteurs contextuels

Partie 1
Fonctionnement et handicap

Composantes  Fonctions organiques  Activités et Facteurs Facteurs personnels
et structures participation environnementaux
anatomiques

Domaines Fonctions organiques Domaines de la vie  Facteurs externes Facteurs internes
Structures (taches, actions) affectant le affectant le
anatomiques fonctionnement et le  fonctionnement et le

handicap handicap
Schémas Changements dans ~ Capacité a réaliser Impact (facilitateur ou  Impact des attributs

les fonctions

des taches dans un

obstacle) de la réalité

de la personne

environnement
standard
Performance pour
réaliser des taches

physique, de la réalité
sociale ou des
attitudes

organiques
(physiologie)
Changements dans la
structure anatomique

dans un
environnement réel
Aspect positif  Intégrité fonctionnelle  Activité Facilitateurs
et structurelle Participation
Aspect négatif Déficience Limitation de l'activit¢ Barrieres
Restriction de la Obstacles

participation

En pratique cependant chez I'enfant, seule la description des déficiences, et
parfois des incapacités, semble pouvoir étre opérationnelle aujourd’hui
(tableau 1.II ; Wood et coll., 2000). Il n'y a pas encore de description des
activités et de leur limitations, ni des participations et de leurs restrictions
qui soit adaptée a 'enfant. Aussi, la classification proposée par la CIF, proche
de la qualité de vie, ne semble pas encore utilisable chez I'enfant. Une
version provisoire de la CIF appliquée a 'enfant est en cours d’expérimenta-
tion depuis octobre 2003 (Draft version for children and youth).

Dans leur récente revue de littérature sur la prévalence des handicaps de
I’enfant et de I’adulte, Barbote et coll. (2001) ont montré que les études
utilisent une définition du handicap reposant soit sur la notion de déficience
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(impairment), d’incapacité (disability), de désavantage ou handicap propre-
ment dit, ou sur l'utilisation d’outils appréciant la qualité de vie. Les publica-
tions retenues sont extrémement peu nombreuses chez lenfant: elles
n’utilisent que la notion de déficience (ORS Pays de Loire, 1995 ; Rumeau-
Rouquette et Alperovitch, 1995) ou d’incapacité (Durkin et coll., 1994). Les
études sur la qualité de vie de I'enfant handicapé sont actuellement insuffi-
samment développées. De la méme maniére, les études de suivi de cohortes
d’enfants nés trop petits ne s’intéressent actuellement qu’aux déficiences ou
aux incapacités de 'enfant (tableau 1.I1I).

Tableau 1.111 : Exemple d’utilisation pratique de classification des handicaps
(CIH1) : I'étude Epicure sur le devenir des trés grands prématurés < 26 SA
(Wood et coll., 2000)

Paralysie cérébrale (cerebral palsy) : indépendant du degré d’incapacité

Diplégie : les membres inférieurs sont plus touchés que les supérieurs

Hémiplégie : les membres supérieurs sont plus touchés que les inférieurs, en général avec asymétrie
Quadriplégie : les quatre membres sont atteints de fagon égale

Autres types : hypotonie, dyskinésie

Quotient de développement psychomoteur : déficience, impairment (Bayley scales of infant development)
Déficience d'un des deux scores (psychomoteur ou mental)
sévere : < 55
modérée : 55-69
légere : 70-84
Exemples d’incapacité sévére (motrice ou sensorielle) (incapacité, disability)
Impossibilité de marcher sans aide
Impossibilité de s'asseoir
Impossibilité de se servir de ses mains pour manger seul
Pas de controle du port de téte
Cécité ou simple perception de la lumiere
Défaut d'audition méme appareillé
Pas de communication verbale ou par une méthode autre

Classifications des handicaps dites non catégorielles

Développées aux Etats-Unis, ces classifications du handicap sont pragmati-
ques. Elles visent essentiellement 2 identifier les besoins des enfants handi-
capés et de leur famille afin de chiffrer le cofit et mettre en place les services
d’aides. Elles ne sont pas forcément adaptées a l'identification de l'origine
périnatale du handicap, ni aux démarches étiologiques (Stein et Silver,

1999 ; Neff et coll., 2002).

Les avantages des classifications catégorielles et non catégorielles sont
rapportés dans le tableau 1.IV. Encore peu utilisées en Europe, ces classifica-
tions apportent un éclairage complémentaire et ne se superposent pas aux
classifications proposées par 'OMS.
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Déficiences et handicaps d’origine périnatale

Tableau 1.1V : Avantages et inconvénients des différentes classifications du
handicap de I'enfant (Neff et coll., 2002)

Avantages Utile pour Inconvénients
Catégorielle Fournit une description par ~ Classer les individus suivant Ne permet pas de

groupe (pathologie, sévérité, une pathologie précise que  comparer la sévérité de

nombre de pathologies...) I'on souhaite étudier groupes de pathologie

identique, ou les patients
ayant plusieurs pathologies

Non catégorielle A I'aide de différents outils, ~ Foumir des informations Ne permet pas de décrire
identifie les conséquences  pour trouver les individus et les populations par groupe
d'un recours aux aides mesurer leurs besoins, les  de malades
(limitation des activités, collts et I'utilisation des
augmentation des besoins  soins
de soins...)

Champ du handicap périnatal

Létude des handicaps ou déficiences d’origine périnatale se heurte a des
contraintes épidémiologiques qui sont la reproductibilité de 'enregistrement,
la pertinence de I'information et la faisabilité. En pratique, ce sont les formes
séveres des déficiences neuro-développementales qui sont le plus souvent
étudiées.

Déficience motrice

Il existe des différences de définitions de la déficience motrice entre pays
anglophones et francophones (Cans et coll., 1996). Le terme de paralysie
cérébrale (cerebral palsy) est habituellement utilisé dans les recherches anglo-
saxonnes : il s’agit d’un terme « parapluie » qui recouvre un ensemble de
dysfonctionnements moteurs non évolutifs mais souvent changeants, secon-
daires a des lésions ou a des anomalies cérébrales qui surviennent a des stades
précoces du développement (« An umbrella term covering a group of non
progressive, but often changing, motor impairment syndromes secondary to lesions
or anomalies of the brain arising in the early stage of development », Mutch et
coll., 1992). Le diagnostic se fait sur la présentation clinique, sans tenir
compte de I'étiologie ni des déficiences associées (Bax, 1964).

Le terme d’infirmité motrice cérébrale (IMC, sans retard mental), souvent
utilisé en France, revét un concept légerement différent de la paralysie céré-
brale (tableau 1.V). Selon Tardieu (1969), il s’agit d’'une lésion cérébrale
avec troubles moteurs franchement prédominants et non évolutifs, a I'exclu-
sion des encéphalopathies avec insuffisance de développement psycho-
moteur. Associée a un retard mental, on parle alors d’infirmité motrice
d’origine cérébrale (IMOC). Lassociation IMC-IMOC est assimilée parfois a
la paralysie cérébrale, mais la définition de 'IMC tient souvent compte de
8 I'étiologie (périnatale).
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Tableau 1.V : Différences entre paralysie cérébrale et infirmité motrice céré-
brale

Paralysie cérébrale Infirmité motrice cérébrale

Avantages Etudie la part respective des différentes Définit un groupe homogene dont la
étiologies dans les déficiences motrices de prévalence varie en fonction de la
I'enfant prévalence des facteurs de risque périnatals

Rassemble des pathologies qui posent des
problémes voisins de prise en charge
médico-sociale
Permet d'étudier I'étiologie de pathologies qui
représentent :
60 % des déficiences chez I'enfant & terme
40 % chez le prématuré (Hagberg et coll.,
1989)
Permet d’étudier la prévalence de I'anomalie
motrice sur de longues périodes sans
interférence des moyens du diagnostic
étiologique
Inconvénients  Regroupe des pathologies hétérogénes qui ne Cantonne les recherches étiologiques au
peuvent pas faire I'objet des mémes mesures champ périnatal
de prévention Exclut des cas d'origine périnatale douteuse,
des formes modérées

Conséquence Incidence de I'MC plus faible que celle de la
paralysie cérébrale
L'IMC est un sous-ensemble de la paralysie
cérébrale

Déficience sensorielle

Il s’agit des déficits sensoriels séveres qui sont habituellement enregistrés sous
forme de surdité bilatérale appareillée et cécité bilatérale. Les déficiences
auditives font référence 2 une perte bilatérale supérieure a 70 décibels (dB)
avant correction et les déficiences visuelles 2 une acuité visuelle inférieure a
3/10 au meilleur ceil (apres correction).

Déficience intellectuelle

Les déficiences intellectuelles sont définies par un quotient intellectuel (QI)
inférieur a 70. Par convention de PTOMS, les enfants dont le QI est entre 70
et 85 sont dans une zone limite, ceux dont le QI est entre 50 et 70 présentent
un retard mental modéré et les enfants ayant un QI inférieur a 50, un retard
mental sévere ou profond. Les déficiences intellectuelles incluent aussi les
enfants porteurs d’une trisomie 21, quelle que soit la sévérité du retard
mental (mais que 'on ne considére pas comme d’origine périnatale).

Si le test utilisé est variable (Wechsler, K-ABC [Kaufman assessment battery
for children]...), le diagnostic de déficit sévere est habituellement retenu pour
des valeurs inférieures a — 2 DS (déviations standard) d’une population de
référence.
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Trouble psychiatrique

Les troubles psychiatriques regroupent I'autisme et les autres troubles enva-
hissants du développement.

Polyhandicap

Enfin, le polyhandicap associe une déficience motrice a2 une déficience
mentale séveére ou profonde, entrainant une restriction extréme de I'auto-
nomie et des possibilités de perception, d’expression et de relation.

En conclusion, les définitions du handicap d’origine périnatale sont multi-
ples. Elles sont loin d’étre figées et apportent toutes un éclairage complémen-
taire au champ du développement non normal de I'enfant. Dans le domaine
périnatal, qui représente environ la moitié des handicaps de 'enfant, c’est la
« paralysie cérébrale » ou '« infirmité motrice cérébrale » qui est la plus
étudiée. Cela permet notamment de comparer les données d’une région a
'autre et de suivre I'évolution temporelle de la prévalence du handicap. Les
classifications du handicap visant a apprécier le retentissement social et le
cofit affectif, humain et économique du handicap seront sans doute amenées
a se développer. Il serait vain de tendre vers une classification totalement
normative du handicap. Les chercheurs et les décideurs ont actuellement a
disposition un ensemble d’outils, toujours perfectible, dans lequel ils doivent
faire une sélection pour répondre aux objectifs de leur démarche.

BIBLIOGRAPHIE

BARBOTTE E, GUILLEMIN F, CHAU N, THE LORHANDICAP GROUP. Prevalence of
impairments, disabilities, handicaps and quality of life in the general population : a
review of recent literature. Bull World Health Organ 2001, 79 : 1047-1055

BAX MC. Terminology and classification of cerebral palsy. Dev Med Child Neurol 1964,
11:295-297

BREART G, PUECH F, ROZE JC. Mission périnatalité, 2003. http://www.sante.gouv.fr/
htm/actu/20_propositions/perinatalite.pdf

CANS C, LENOIR S, BLAIR E, VERRIER A, HAOUARI N, RUMEAU-ROUQUETTE C. Motor
deficiencies in children : for a nosologic clarification in epidemiological studies. Arch

Pediatr 1996, 3 : 75-80

CLARK SL, HANKINS GD. Temporal and demographic trends in cerebral palsy--fact and
fiction. Am J Obstet Gynecol 2003, 188 : 628-633

DE CARLO-BONVIN M. Nouvelle classification internationale du fonctionnement, du
handicap et de la santé : réflexions et enjeux pour la pédagogie spécialisée. Pédagogie
spécialisée, Février 2003. http://www.szh.ch/f/pdf/ps.2.2003.inhalt.pdf



Définitions et classifications

DURKIN MS, DAVIDSON LL, DESAI P, HASAN ZM, KHAN N et coll. Validity of the ten
questions screen for childhood disability : results from population-based studies in

Bangladesh, Jamaica and Pakistan. Epidemiology 1994, 5 : 283-289

ESCOBAR GJ, LITTENBERG B, PETITTI DB. Outcome among surviving very low birth-
weight infants : a meta-analysis. Arch Dis Child 1991, 66 : 204-211

HACK M, FANAROFF AA. Outcomes of children of extremely low birthweight and
gestational age in the 1990s. Semin Neonatol 2000, 5 : 89-106

HAGBERG B, HAGBERG G, OLOW I, VON WENDT L. The changing panorama of cerebral
palsy in Sweden.V. The birth year period 1979-82. Acta Paediatr Scand 1989, 78 :
283-290

HAGBERG B, HAGBERG G, OLOW I, VAN WENDT L. The changing panorama of cerebral
palsy in Sweden. VII. Prevalence and origin in the birth year period 1987-90. Acta
Paediatr 1996, 85 : 954-960

JOUK PS, GUILLEM P, CANS C. Epidémiologie : la part du handicap d’origine périnatale.
31° Journées nationales de la Société francaise de médecine périnatale. Editions

Arnette, 2001 : 3-9

MUTCH L, ALBERMAN E, HAGBERG B, KODAMA K, PERAT MV. Cerebral palsy epidemi-

ology : where are we now and where are we going ? Dev Med Child Neurol 1992, 34 :
547-551

NEFF JM, SHARP VL, MULDOON J, GRAHAM J, POPALISKY J, GAY JC. Identifying and
classifying children with chronic conditions using administrative data with the
clinical risk group classification system. Ambul Pediatr 2002, 2 : 71-79

NELSON KB. The epidemiology of cerebral palsy in term infants. Ment Retard Dev
Disabil Res Rev 2002, 8 : 146-150

NEWACHECK PW. The costs of caring for chronically ill children. Bus Health 1987, 4 :
18-19, 22-24

NEWACHECK PW, STEIN RE, WALKER DK, GORTMAKER SL, KUHLTHAU K, PERRIN M.
Monitoring and evaluating managed care for children with chronic illnesses and

disabilities. Pediatrics 1996, 98 : 952-958

OBSERVATOIRE REGIONAL DE LA SANTE DES PAYS DE LOIRE. La prévalence du
handicap n’a pas diminué en dix ans. 1995, 45 : 23-24

OMS. Classification internationale des handicaps : déficiences, incapacités et désa-
vantages. Organisation mondiale de la santé, Geneve 1980

OMS. Classification internationale du fonctionnement, du handicap et de la santé.
Organisation mondiale de la santé, Geneve 2001. http://www3.who.int/icf/
icftemplate.cfm

RUMEAU-ROUQUETTE C, ALPEROVITCH A. Recherche épidémiologique sur les handi-
caps de enfant. Rev Epidemiol Sante Publique 1995, 43 : 201-203

STEIN RE, SILVER EJ. Operationalizing a conceptually based noncategorical definition :
a first look at US children with chronic conditions. Arch Pediatr Adolesc Med 1999,
153 : 68-74

STEIN RE, SILVER EJ. Comparing different definitions of chronic conditions in a
national data set. Ambul Pediatr 2002, 2 : 63-70

11

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

TARDIEU G. Le dossier clinique de 'IMC. Cahier du Cercle de Documentation et
d’Information pour la rééducation des IMC, n° 39, avril-mai-juin 1969

WOOD NS, MARLOW N, COSTELOE K, GIBSON AT, WILKINSON AR. Neurologic and

developmental disability after extremely preterm birth. EPICure Study Group.
N Engl ] Med 2000, 343 : 378-384

12



2

Données internationales
de prévalence

Lobtention de données sur la prévalence des handicaps ou des déficiences
d’origine périnatale est une démarche difficile. Les enquétes épidémiologi-
ques conduites en population régionale sont rares (Hack et Fanaroff, 2000 ;
Nelson, 2002 ; Clark et Hankins, 2003) et la méthodologie du recueil de ces
données est complexe (Aylward et coll., 1989 ; Arnold et coll.,, 1991 ;
Escobar et coll., 1991 ; Cans et coll., 1996 ; Bhutta et coll., 2002 ; Nelson,
2002). Quelles que soient les définitions considérées et les méthodologies
employées, la plupart des enquétes épidémiologiques concluent a une préva-
lence des handicaps chez I'enfant autour de 2 % (CTNERHI, 2004), incluant
les déficiences ou handicaps modérément séveres.

La prévalence du handicap de I'enfant se décrit en fonction de 1'Age de
I'enfant : il faut un ou deux ans pour identifier formellement une déficience
ou une incapacité motrice ou neuro-sensorielle, trois ou quatre ans pour
repérer un trouble de la motricité fine, et souvent plus pour reconnaitre un
trouble des fonctions cognitives, du langage, du comportement et de la scola-
rité méme si 'on peut espérer, par la mise en place de dépistages, raccourcir
ce délai pour certains de ces handicaps. Autrement dit, plus la durée du suivi
augmente, plus 'Age de l'enfant est avancé, plus le champ des fonctions
étudiées est large, plus il est demandé des choses difficiles a 'enfant et plus la
prévalence du handicap sera importante.

Par ailleurs, il n’est pas aisé d’identifier formellement la part de l'origine
périnatale du handicap. Ainsi, la durée du suivi nécessaire a la reconnais-
sance du handicap, associée a la difficulté qu’il y a a interpréter apres
plusieurs années un dossier médical périnatal font que les données internatio-
nales sur les déficiences motrices d’origine périnatale sont largement plus
nombreuses et plus documentées que celles s'intéressant au champ des défi-
ciences sensorielles, cognitives ou comportementales (Cans et coll., 2003).

Prévalences actuelles des différents types de handicaps
ou déficiences d’origine périnatale

Les études étrangeres fournissent de I'information sur les fréquences pour
divers types de déficiences et selon le terme a I'accouchement.

13
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Prévalences en fonction du type de déficience

Sont distinguées ici les fréquences de paralysies cérébrales, de déficiences
intellectuelles et de déficiences sensorielles.

Paralysies cérébrales

Les données les plus récentes montrent que la prévalence des paralysies
cérébrales en Europe, aux Etats-Unis et en Australie se situe entre 2 et 2,5
pour 1 000 (Stanley et Watson 1992 ; Cummins et coll., 1993 ; MacGillivray
et Campbell, 1995 ; Meberg et Broch 1995 ; Pharoah et coll., 1998 ; Hagberg
et coll.,, 2001 ; Parkes et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001 ; Drummond et
Colver, 2002 ; Winter et coll., 2002) (tableau 2.I).

Tableau 2.1 : Prévalence des paralysies cérébrales d’apres les données de la
littérature étrangere (causes post-néonatales exclues)

Références Pays Année de Age Mode de Prévalence
naissance recueil’ pour 1000
Meberg et Broch, 1995  Norvége 1980-89 4 ans E 2,12
Hagberg et coll., 2001 Suéde 1991-94 4 ans R 2,12
Topp et coll., 2001 Danemark 1987-90 4-5 ans R 2,42
MacGillivray et Campbell, Royaume-Uni 1969-88 R 2,0?
1995
Pharoah et coll., 1998 Royaume-Uni 1984-89 4 ans 2,13
Oxford R
Mersey R
Ecosse R
Parkes et coll., 2001 Royaume-Uni 1981-93 5 ans R 2,22
Irlande du Nord
Drummond et Colver, Royaume-Uni 1990-94 4 ans E 2,3
2002 nord Angleterre
Stanley et Watson, 1992  Australie 1983-85 5ans R 2,28
1959-92 R 2-2,5%
Winter et coll., 2002 Etats-Unis 1986-91 3-10 ans E 2,0
Atlanta
Cummins et coll., 1993 Etats-Unis 1983-85 3ans E 1,28

San Francisco

"mode de recueil : E = enquéte, R = registre ; 2 taux pour 1 000 naissances vivantes ; 3 taux pour 1 000 survivants
néonatals, c'est-a-dire ayant survécu 28 jours

Déficiences intellectuelles

Une revue récente de la littérature internationale a permis de dresser un
bilan des déficiences intellectuelles (Roeleveld et coll., 1997). Selon elle,
N 0, . ) Z.z
prés de 3 % des enfants seraient porteurs d’'un retard mental modéré (QI
compris entre 50 et 70), mais d’'importantes variations sont observées entre

les études (0,5 % a 8 %) (Roeleveld et coll., 1997). Concernant les retards
mentaux séveres (QI < 50), le taux moyen estimé 2 partir de I'ensemble des
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études est de 3,8 pour 1 000 (Roeleveld et coll., 1997). Chétérogénéité entre
études est moins importante que pour les retards mentaux modérés.

Déficiences sensorielles

La prévalence des déficiences visuelles, définies par une acuité visuelle infé-
rieure a 3/10, est comprise entre 0,20 et 1,81 pour 1 000 en Europe et aux
Etats-Unis (Inserm, 2002) (tableau 2.II). Pour la cécité, la prévalence varie
de 0,10 2 0,50 pour 1 000 en Europe et aux Etats-Unis (Inserm, 2002). Enfin,
la prévalence des déficiences auditives est comprise entre 1,1 et 1,3 pour
1 000 pour un seuil fixé a 40 décibels (dB) (Davis et Parving, 1993 ; Drews et
coll., 1994 ; Darin et coll., 1997 ; Fortnum et Davis, 1997 ; Miki-Torkko et
coll., 1998 ; Van Naarden et coll., 1999) et entre 0,4 et 0,7 pour 1 000 pour
les formes les plus graves (perte auditive > 70 dB) (Davis et Parving, 1993 ;
Drews et coll., 1994 ; Fortnum et Davis, 1997 ; Van Naarden et coll., 1999)
(tableau 2.11I).

Prévalences en fonction de I’age gestationnel

Habituellement, les taux de prévalence des handicaps d’origine périnatale et
I’évolution de cette prévalence sont analysés et présentés séparément entre
enfants nés a terme et enfants prématurés. Le tableau 2.IV présente les
données concernant la paralysie cérébrale chez les enfants nés a terme et chez
des enfants trés immatures a la naissance.

Chez les enfants a terme

Les études sur le devenir des enfants & terme viennent essentiellement de
registres de population (Stanley et Watson, 1992 ; Pharoah et Platt, 1995 ;
Hagberg et coll., 1996 ; Topp et coll., 1997 ; Kavcic et Perat, 1998 ; SCPE,
2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001 ; Winter et coll., 2002 ;
Clark et Hankins, 2003). Il s’agit d’'une population a bas risque de handicap
ou déficience, mais |'effectif de ces enfants a terme est plus important et leur
survie est plus élevée que celle des enfants prématurés. Au final, la moitié des
paralysies cérébrales de I'enfant survient chez des enfants a terme ou pres du
terme (Nelson, 2002). Les évaluations longitudinales de la fréquence de la
paralysie cérébrale dans les pays développés ou en voie de développement
n’ont pas pu montrer de diminution de la fréquence de la paralysie cérébrale,
malgré une augmentation du taux de césarienne d’un facteur 5 et une géné-
ralisation du monitorage électronique. Le taux de paralysie cérébrale est resté
stable : 1,5 & 2 pour mille (Clark, 2003). Ainsi, le mécanisme principalement
évoqué a propos de la paralysie cérébrale chez I'enfant a terme, I'existence
d’une encéphalopathie néonatale d’origine hypoxique per-partum, est actuel-
lement discuté (Thacker et coll., 2001). Les anomalies du rythme cardiaque
qui conduisent a I'instrumentation et I'extraction d’urgence seraient proba-
blement le témoin, le signe accompagnateur de pathologies responsables de

15
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Tableau 2.I1 : Prévalence des déficiences visuelles d’apres les données de la
littérature étrangere (Inserm, 2002)

Références Pays, région Année de Age Critére Prévalence
naissance (acuité visuelle)  pour 1 000
Déficiences visuelles
Riise et coll., 1992  Danemark 1972 a 1989 0-17 ans <3/10 1,05
Finlande 0-17 ans <310 0,48
Islande 0-17 ans <3/10 0,76
Norvége 0-17 ans <3/10 0,55
Blohme et Tornqvist, Suede 1975 a 1994 0-19 ans <310 1,09
1997
Oxford, 1994 ; Grande-Bretagne, 1984 a 1987 5ans <6/18 1,25
Crofts et coll., 1998  région d’Oxford 1984 & 1989 5ans <6/18 1,50"
Rahi et Dézateux,  Angleterre, 1970 0-10 ans <6/18 0,54
1998 Ecosse,
Pays de Galles
Stewart-Brown et Grande-Bretagne 1970 10 ans < 6/60 0,34 a 0,40
Haslum, 1988 10 ans >6/60 et <6/24 0,54 a 0,87
Rogers, 1996 Grande-Bretagne, 1979 a 1995 0-16 ans <6/18 1,81
Liverpool
Boyle et coll., 1996  Etats-Unis, Atlanta  1981-1988 3-10 ans <20/70 0,80
<20/70 et 0,20
>20/160
<20/200 et 0,30
>20/400
Cécité
Riise, 1993 ; Riise ~ Danemark 1972-1987 0-15ans < 3/60 0,41
et coll., 1992 Finlande 1972-1987 0-15ans < 3/60 0,15
Islande 1972-1987 0-15ans < 3/60 0,19
Norvege 1972-1987 0-15ans < 3/60 0,15
Blohme et Tornquist, Suéde 1975-1994 0-15ans < 3/60 0,29
1997
Nicolosi et coll., Italie 1968-1983 0-15 ans <0,05 0,50
1994
Rahi et Dezateux, Angleterre, 1970 10 ans < 3/60 0,34
1998 Ecosse,
Pays de Galles
Goggin et O'Keefe,  République 1973-1989 0-16 ans <3/60 0,167
1991 d'Irlande
Krumpaszky et Allemagne, 1971-1991 0-10 ans <1/50 0,51
Klauss, 1996 Baviere 10-20 ans < 1/50 0,44
Boyle et coll., 1996  Etats-Unis, Atlanta 1981-1988 3-10 ans <20/500 0,30

' taux pour 1000 naissances vivantes ; 2: taux calculé

lésions cérébrales déja constituées. Ce tableau clinique appelé « encéphalo-
pathie hypoxique de 'enfant a terme » pourrait témoigner ou s’associer 2 une
atteinte cérébrale d’origine anténatale, et de mécanismes divers : infections
materno-foetales (Grether et Nelson, 1997 ; Yoon et coll., 1997 ; Gaudet et
Smith, 2001), gémellité (Petterson et coll., 1993 ; Yokohama et coll., 1995 ;
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Tableau 2.111 : Prévalence des déficiences auditives d’apres les données de la
littérature étrangere

Références Pays Année de Age Critére Prévalence
naissance pour 1000

Drews et coll., 1994  Etats-Unis 1975-77 10 ans >40dB 1,10
>70dB 0,70
>90dB 0,50

Van Naarden et Etats-Unis 1981-90 3-10 ans >40dB 1,10

coll., 1999 >65dB 0,62
>85dB 0,37

Méki-Torkko et coll.,  Finlande 1973-92 3ans >400dB 1,22

1998

Darin et coll., 1997  Suéde 1980-84 &ge préscolaire >40dB 1,3

Davis et Parving, Royaume-Uni et~ 1983-88 2-10 ans >40dB 1,272

1993 Danemark >70dB 0,69

Fortnum et Davis, Royaume-Uni 1985-90 5ans >40dB 1,332

1997 >70dB 0,59

"taux pour 1000 survivants néonatals ; 2 taux pour 1 000 naissances vivantes

Tableau 2.1V : Caractéristiques des informations sur la paralysie cérébrale
chez les grands prématurés et chez les enfants nés a terme (d’apres Nelson,
2002)

Grands prématurés Nouveau-nés a terme
(ou <1500 09)
% des naissances Faible (1 a 2 %) Large majorité (85 % ou plus)
Fréquence d’'une PC modérée a sévere* 1/20 1/1 500
Part dans la prévalence de la PC Un quart La moitié
Evolution de la prévalence Oui, rapide Non
Lieux de naissance Centralisés Dispersés
Soins néonatals spécialisés (centre tertiaire)  Pour la plupart Habituellement non
Faisabilité d’'une étude de suivi Oui Difficile
Etudes disponibles Oui Rares
Facteurs de risque prénatals Rares Quelques-uns
Prédicteurs les plus significatifs Age gestationnel Encéphalopathie néonatale

Imagerie cérébrale

*d'apres Cummins, 1993 ; PC : paralysie cérébrale

Pharoah et Cooke, 1997 ; Pharoah, 2001), consanguinité (Sinha et coll.,
1997), malformations (Felix et coll., 2000 ; Croen et coll., 2001 ; Decoufle et
coll., 2001), troubles de la coagulation et thrombophilies (Kraus, 1997 ;
Eldor, 2001). Si sa responsabilité dans la survenue d’un handicap est réelle,
I’hypoxie per-partum ne serait finalement a 'origine que d’une faible propor-
tion des handicaps de 'enfant (Clark et Hankins, 2003 ; Goffinet et Bréart,
2003). Dans une majorité de cas, il est possible actuellement de préciser 17

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

18

l'origine anténatale de la lésion cérébrale grace aux techniques d’imagerie
cérébrale par résonance magnétique nucléaire (Hagberg et coll.,, 2001 ;
Nelson, 2002).

Chez les prématurés ou les enfants de petit poids de naissance

Les données de la littérature étrangeére issues de différents registres permet-
tent d’étudier le devenir des enfants prématurés. Pour la paralysie cérébrale,
des données sont présentées dans le tableau 2.V.

Tableau 2.V : Prévalence de la paralysie cérébrale dans différents registres
internationaux en fonction de I’age gestationnel

Références Années de Prévalences pour 1000 naissances vivantes
Pays naissance

<28 SA 28-31 SA 32-36 SA 37SAet+
Hagberg et coll., 2001 1991-1994 85,5 60,4 6,2 1,3
Suede
Stanley et coll., 2000 1991-1992 94,2 51,0 35
Australie
Drummond et coll., 2002 1990-1994 12,7 56,3 9,6 1,3
Angleterre

SA: semaines d’aménorrhée ; * prévalences pour 1000 survivants néonatals

Les études sur le devenir des enfants prématurés proviennent également
d’études de cohorte a partir de centres hospitaliers de référence (Etats-Unis,
Canada, Japon), ou d’enquétes régionales (Europe, Australie) (Bhutta et

coll., 2002 ; Lorenz, 2003) (tableaux 2.VI et 2.VII).

Une méta-analyse (Hack et Fanaroff, 2000) permet d’obtenir une vue
d’ensemble sur le devenir des extrémes prématurés (tableau 2.VIII). Enfin,
Hille et coll. (2001) présentent des données pour les troubles du comporte-
ment chez des enfants qui pesaient au plus 1000g a la naissance

(tableau 2.IX).

Linterprétation des différentes données de prévalence doit étre éclairée : les
criteres susceptibles de modifier la prévalence de la paralysie cérébrale sont
multiples et toujours présents dans les enquétes a des degrés divers, méme
dans les enquétes les mieux construites (SCPE, 2000). La prévalence du
handicap ou déficience dépend de la définition du handicap (Bax, 1964 ;
Badawi et coll., 1998 ; SCPE, 2000), de I'dge gestationnel ou du poids a
I'inclusion, du dénominateur (enfants nés vivants, enfants survivants a
l an...), des criteres d’exclusion (malformations, maladies génétiques,
embryofcetopathies infectieuses et toxiques), de la source d’enregistrement
des cas (régionale ou hospitaliere : néonatale, pédiatrique, neurologique, ou
services de rééducation), de la qualité de 'examinateur (pédiatre, médecin
généraliste, rééducateur), des services d’aides financiéres, des associations de
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Tableau 2.VI: Taux de handicap des grands prématurés dans les enquétes
internationales hospitaliéres (% sur les enfants examinés)

Références
Pays

Description

années de naissance ; nombre de
naissances vivantes et age gestationnel
(ou poids de naissance)

Nature ou gravité de la déficience*

Hoekstra et coll., 2004
Etats-Unis

O'Brien et coll., 2004
Angleterre

Hack et coll., 2002
Etats-Unis

Vohr et coll., 2000

1986-2000 ; 1 036 enfants de 23-26 SA
Taux de survie : 75 %

Taux de suivi parmi les survivants : 87 %
Age a l'évaluation : 4 ans

1979-82 ; 320 enfants < 33 SA

Taux de survie: 70 %

Taux de suivi parmi les survivants : 67 %
Age a I'évaluation : 15 ans

1977-79 ; 490 enfants < 1500 g

Taux de survie : 64 %

Taux de suivi parmi les survivants : 77 %
Age a I'évaluation : 20 ans

1993-94 ; 2 498 enfants de 401-1 000 g

Sévere : 20 % ; modérée ou
minime : 17 % ; absente : 63 %

Sévere : 22 % ; modérée : 51 % ;
absente : 22 %

Paralysie cérébrale : 5 % ; cécité
bilatérale : 1% ; surdité appareillée :
1% ; retard mental : QI 67 vs 92

Paralysie cérébrale : 17 % ; cécité

Etats-Unis Taux de survie : 59 % bilatérale : 2 % ; surdité appareillée :
Taux de suivi parmi les survivants : 78 % 3 % ; retard mental : 37 %
Age a I'évaluation : 18-22 mois

Cooke, 1999 1990-93 ; 521 enfants < 1500 g Paralysie cérébrale : 7 %

Angleterre Taux de survie : 78 %

Taux de suivi parmi les survivants : 98 %
Age a I'évaluation : 3 ans

1990-94 ; 723 enfants de 500-1 500 g
Taux de survie : 75 %

Taux de suivi parmi les survivants : nr
Age a l'évaluation: 1an

1987-92 ; 465 enfants < 33 SA

Taux de survie : 55 %

Taux de suivi parmi les survivants : 85 %
Age a I'évaluation : 18 mois

O'Shea et coll., 1998 Absente : 78 %**

Etats-Unis

Lefebvre et coll., 1996
Canada

Absente : 70 %

SA: semaines d’aménorrhée ; nr: non renseigné
* calculé sur enfants examinés ; ** calculé sur nés vivants

parents, de l'expérience du médecin ou du groupe pluridisciplinaire qui
examine l'enfant. Il parait souhaitable de croiser les sources car il y a un
risque de sous-estimation si la source est unique. Il est bien difficile de définir
une prévalence du handicap ou déficience chez le prématuré, car la probabi-
lité de voir se développer une déficience ou handicap, en termes d’infirmité
motrice d’origine cérébrale, de déficit neuro-sensoriel visuel ou auditif, de
trouble du développement, du comportement, du langage ou en termes de
difficultés scolaires est inversement proportionnelle a la durée de la gestation
ou au poids de naissance (Hack et Fanaroff, 2000 ; Bhutta et coll., 2002).
Dans I'absolu, la survie, les performances et le devenir de 'enfant prématuré
en termes de handicap devraient &tre analysés par semaine d’age gestationnel

(Johnson et coll., 1993 ; Tin, 1997 ; Larroque et coll., 2004). C’est ce rdle
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Tableau 2.VII : Taux de handicap des trés grands prématurés dans les enquétes
internationales régionales (% sur les enfants examinés)

Références
Pays

Description

années de naissance ; nombre de
naissances vivantes et age gestationnel
(ou poids de naissance)

Nature ou gravité de la déficience*

Perrott et coll., 2003
Canada

Doyle, 2001
Australie

Wolke et Meyer, 1999
Allemagne

Johnson et coll., 1993
Angleterre

Veen et coll., 1991
Pays-Bas

Hutton et coll., 1997
Angleterre

Doyle, 2004
Australie

1992-96 ; 164 enfants de 22-27 SA

Taux de survie : 56 %

Taux de suivi parmi les survivants : 96 %
Age a l'évaluation: 1an

1991-92 ; 401 enfants de 23-27 SA

Taux de survie : 56 %

Taux de suivi parmi les survivants : 98 %
Age a I'évaluation : 5 ans

1985-86 ; 560 enfants de 23-32 SA

Taux de survie: 71 %

Taux de suivi parmi les survivants : 67 %
Age a l'évaluation : 6 ans

1984-86 ; 342 enfants de 24-28 SA

Taux de survie : 48 %

Taux de suivi parmi les survivants : 93 %
Age & I'évaluation : 4 ans

1983 ; 1 338 enfants < 32 SA

Taux de survie: 72 %

Taux de suivi parmi les survivants : 96 %
Age a I'évaluation : 5 ans

1980-81 ; enfants de moins de 33 SA
Taux de survie : nr

Taux de suivi parmi les survivants : 87 %
(n=182)

Age a I'évaluation : 8-9 ans

1979-80 ; 351 enfants de 500-999 g
Taux de survie : 25 %

Taux de suivi parmi les survivants : 90 %
Age a l'évaluation: 14 ans

Sévere : 14 % ; absente : 48 %

Sévere : 19 %

Paralysie cérébrale : 12,5 % ; cécité
bilatérale : 1 % ; surdité appareillée :
0 % ; retard mental : 34 %

Sévére : 36 % ; minime : 29 % ;
absente : 35 %

Sévere : 7 % ; modérée : 8 % ;
absente : 85 %

Paralysie cérébrale : 10 %

Sévere : 14 % ; modérée : 15 % ;
minime : 25 % ; absente : 46 %

SA: semaines d’aménorrhée ; nr: non renseigné
* calculé sur enfants examinés

déterminant de la durée gestationnelle sur tous les autres facteurs de risque de
survie et de morbidité de I'enfant qui justifie la discussion permanente du
bien-fondé de la réanimation des enfants aux Ages gestationnels et poids
limites de la viabilité (Hoekstra et coll., 2004). Un autre élément prédictif de
la survenue d’'un handicap (paralysie cérébrale, déficit neuro-sensoriel, intel-
lectuel, comportemental) est I'imagerie cérébrale de la période périnatale
(Larroque et coll., 2003), méme si 'on sait que la sensibilité et la spécificité
de cette imagerie pour la prédiction du handicap peuvent étre mises en
défaut (Hoekstra et coll., 2004) et méme si la corticothérapie anténatale
semble pouvoir modifier I'aspect échographique des Iésions détectées
(Larroque et coll., 2003).
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Tableau 2.VIII : Devenir des extrémes prématurés de 23-25 SA d’apres la
méta-analyse de Hack et Fanaroff (2000)

Pays Années de Devenir 23 SA 24 SA 25 SA
naissance %* %* %*
Population régionale 1986-1996  Survie 2-35 17-62 35-72
(Europe, Australie) DBP 5086 3389 1671
Centres hospitaliers o )
(Etats-Unis, Canada, Anomalie sévere (échographie) 10-83 9-64 7-22
Japon) ROP sévére 2550 13-33 10-17
Anomalie neurologique sévere 34 22-45 12-35
(% des survivants), dont :
paralysie cérébrale 11-15 3-20
retard mental 14-39 10-30
cécité 0-9

* |l s'agit des % maximum et minimum rapportés dans la littérature.

SA: semaines d’'aménorrhée ; DBP : dysplasie bronchopulmonaire définie comme une oxygéno-dépendance a
36 SA; ROP : rétinopathie du prématuré ; Anomalie neurologique séveére : paralysie cérébrale, cécité uni- ou
bilatérale, surdité nécessitant un appareillage, retard mental (Mental development index < 70 ; Hack et coll., 1996)

Tableau 2.IX : Troubles du comportement a 8-10 ans chez les enfants de
1 000 g et moins a la naissance (d’apres Hille et coll., 2001)

Références Nombre Survie a Score total Internalité* Externalité™
Pays de I'évaluation garconsffilles garconsffilles garconsffilles
naissances  Survivants

evalues 1000 Témoins <1000 Témoins <1000g Témoins

(%)
Pinto-Martin 231 49 27,6/26,8 24,3/23,1  6,4/6,1 5,6/6,3 9,4/84  98/82
et coll., 1992 71
Etats-Unis
Saigal et coll., 397 45 38,8/35,9 34,6/31,8 9,01104 9,094 13,4/10,7 12,9104
2000 84
Canada
Wolke et coll., 203 45 30,5/24,3 21,7191  8,4/7,6 6,769 11,1/72 91/71
1994 86
Allemagne
Walther et 310 45 31,1251 21,3192 7,7/7,9 45/52 10,262 8,3/6,0
coll., 2000 71
Pays-Bas

*Internalité : repliement sur soi (timidité, préfére étre seul), plaintes somatiques (fatigue, céphalées), anxiété et
dépression (nervosité, pleurs)

**Externalité : actes délictueux (vols), comportements agressifs (violence)

Autres dimensions : difficultés sociales (difficultés d’affectivité, immaturité), difficultés a la pensée (répétitivité,
hallucinations), difficultés d'attention (défaut de concentration, impulsivité)

Il existe une différence des tests d'internalité dans la seule cohorte des enfants aux Pays-Bas.

Il existe pas de différence des tests d’externalité entre les prématurés et les controles.

Il existe plus de difficultés sociales, de la pensée et de I'attention chez les prématurés que chez les controles
dans les quatre études. Ce probleme ne serait donc pas culturel, mais plutot lié aux événements et expériences
de la naissance.
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Enfin, d’'une facon générale, plus le suivi de ces cohortes d’enfants se
prolonge, plus il est demandé a ces enfants des performances difficiles, plus la
différence avec une population normale tend a se faire importante (Bhutta et
coll., 2002 ; Hack et coll., 2002 ; O’Brien et coll., 2004), encore que ceci ait
pu étre discuté (Doyle, 2001).

Au total, on s'apercoit combien I'analyse de la survie et du devenir des
enfants nés trop petits ou trop tot s'aveére délicate et beaucoup plus sujette a
variations que celle observée pour I’enfant a terme. Le taux de handicap ou
déficience est beaucoup plus important que chez les enfants nés a terme, de
lordre de 3 2 10 % pour la cohorte de grands prématurés de moins de
33 semaines, plus élevé encore dans les tranches les plus faibles d’age gesta-
tionnel.

Evolutions de prévalence et d’incidence au cours des vingt
dernieres années

Les études conduites dans les pays développés ou en voie de développement
permettent de connaitre I’évolution de la fréquence de la paralysie cérébrale.
Toutes naissances confondues, elles ne montrent pas de diminution globale
de la fréquence de cette pathologie (Pharoah et coll., 1987 ; Stanley et
Watson, 1992 ; Hagberg et coll., 1993 ; Pharoah et Platt, 1995 ; Hagberg et
coll., 1996 ; Topp et coll., 1997 ; Kavcic et Perat, 1998 ; Pharoah et coll.,
1998 ; Robertson et coll., 1998 ; Colver et coll., 2000 ; SCPE, 2000 ; Stanley
et coll., 2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Parkes et coll., 2001 ; Topp et coll.,
2001 ; Winter et coll., 2002).

Les variations ne sont pas de méme nature selon I'Age gestationnel. Toutes
ces études ne montrent aucune réelle diminution de la prévalence de la
paralysie cérébrale chez les plus de 2 500 g. Malgré une nette diminution des
déces périnatals et des asphyxies périnatales, il n’y a pas eu de diminution
nette de la paralysie cérébrale chez les enfants nés aprés 37 semaines au cours
de ces deux dernieres décennies (Colver et coll., 2000 ; Blair, 2001 ; Hagberg
et coll., 2001 ; Parkes et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001).

Chez les enfants de tres petit poids ou trés prématurés, une augmentation de
la prévalence de la paralysie cérébrale (naissances vivantes), voire une forte
augmentation pour les plus immatures (nés avant 28 SA), a été observée
durant la période 1967-1985 (Pharoah et coll., 1987 ; Stanley et Watson,
1988 ; Stanley et Watson, 1992 ; Hagberg et coll., 1993 ; Topp et coll., 1997 ;
Colver et coll., 2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001). Mais
d’apres les données les plus récentes, une stabilisation voire une diminution
de la prévalence du handicap ou déficience a pu étre observée (Meberg,
1990 ; Victorian infant collaborative study group, 1991 ; Stanley et Watson,
1992 ; O’Shea et coll., 1997 ; Pharoah et coll., 1998 ; Dunin-Wasowicsz et
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coll., 2000 ; Grether et Nelson, 2000 ; Hagberg, 2000 ; Hagberg et coll.,
2001 ; Topp et coll., 2001). Dans la mesure ou la corticothérapie anténatale
et I'administration de surfactant exogéne, qui permettent une amélioration
sensible de la survie de ces enfants, n’ont qu'un role limité sur la prévention
d’un handicap (Fanaroff et coll., 1995 ; Soll, 2000), la cause de cette diminu-
tion de prévalence est encore discutée (Van der Heide et coll., 1997 ; Topp et

coll., 2001).

Chez les enfants nés entre 31 et 36 SA, la prévalence des paralysies céré-
brales a baissé (Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001) ou stagné entre
1980-85 et 1990-95 (Stanley et coll., 2000). Enfin, au cours de la méme

N

période, aucune évolution n’a été observée chez les enfants nés a terme

(Stanley et coll., 2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001).

Prévalences attendues dans les vingt prochaines années

Compte tenu de la complexité du probleme considéré, il n’est pas possible de
donner avec certitude une prévision de I’évolution des handicaps ou défi-
ciences. Tout au plus, il est possible d’évoquer des éléments de réflexion.

Les fluctuations de la prévalence du handicap observées dans la littérature
sont a la fois le reflet d’'un meilleur enregistrement de la maladie, de modifi-
cations de I'acces aux soins, de modifications des pratiques médicales et du
regard (définition) porté sur le handicap. Les variations de la prévalence du
handicap peuvent aussi s'interpréter comme des ruptures d'un équilibre
apporté par I'introduction de nouvelles thérapeutiques (corticothérapie anté-
natale, surfactant), la mise en place de prises en charge plus actives de la
grande prématurité dans certains centres, notamment en Australie, au Japon,
ou en Amérique du Nord (Lorenz, 2003). Ces centres ont connu une notable
amélioration des taux de survie et un abaissement significatif des limites de la
viabilité durant les années 1990 (Lefebvre et coll., 1996 ; Tin et coll., 1997 ;
Cooke, 1999 ; Hoekstra et coll., 2004). Ces derniéres informations ne nous
donnent pas d’indication sur ce qu'il faut faire en termes d’intérét pour
'enfant, sa famille et la société, mais seulement les limites de viabilité qu’il
est possible d’envisager.

Les comparaisons de différentes stratégies de soins adoptées par des équipes
de pays différents montrent que le nombre d’enfants a soigner, leur survie et
leur devenir neurologique peuvent grandement étre modulés par des choix
éthiques, culturels, sociaux, organisationnels (acces aux soins) et médicaux
(Schaap et coll., 1997 ; Lorenz et coll., 2001 ; Rozé et coll., 2001 ; Field et
coll., 2002). Mais cette dimension (le réservoir potentiel de nouveau-nés a
problémes dans le devenir) reste insuffisamment étudiée.

Les données internationales récentes ne montrent pas de diminution franche
de la prévalence du handicap de l'enfant. En revanche, certains groupes
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d’enfants, comme par exemple les enfants de trés petit poids, sont suscepti-
bles de bénéficier d'un acces aux soins qui ne leur était pas offert il y a
quelques années et qui n’est peut-étre pas encore proposé a tous actuellement
(Doyle, 2001). Les données présentées dans le tableau 2.1V illustrent 'impact
que peut avoir la prise en charge d’'une nouvelle population d’enfants au
risque élevé de handicap, mais ne représentant qu’un faible pourcentage de la
population.

Lamélioration de la prise en charge globale des enfants ne semble avoir eu,
somme toute, qu'un impact limité et variable dans le temps, méme si 'on
observe chez ces nouveaux patients une augmentation transitoire de la préva-
lence du handicap puis une stabilisation, voire une diminution, de celle-ci.
Lapparente stabilité de la prévalence de la paralysie cérébrale ne veut pas
dire que les enfants sont comparables dans I’évolution historique des
enquétes : il se peut que les enfants qui autrefois décédaient survivent
aujourd’hui, avec une augmentation des anomalies cérébrales, et que ceux
qui autrefois survivaient avec une lésion cérébrale aillent bien actuellement

(Nelson, 2002).

En conclusion, la prévalence globale des déficiences et handicaps est de 1 %
ou de 2% si on inclut les déficiences modérément séveres. Les données
récentes ne montrent pas de diminution franche de cette prévalence au cours
des derniéres années. Les données attendues relatives a I'évolution durant les
prochaines années dépendent :

¢ du domaine médical (qualité des soins qui conditionnent la survie avec ou
sans lésion cérébrale organique ou fonctionnelle) ;

e de l'organisation des circuits d’admission maternelle et néonatale (taux de
transfert vers les maternités de niveau IlI, diminution des naissances hors
centres — Doyle, 2001 -) ;

e de la possibilité d’acces aux soins pour des populations a risque qui ne
'auraient pas encore ;

e de l'existence possible de « réservoir » de naissances a risque de lésions
périnatales comme les populations a risque d’accouchement prématuré :
modification de I’Age maternel (recours aux techniques d’assistance médicale
a la procréation), modification du statut social (immigration, marginalisa-
tion, conduite addictive...), recul des limites de viabilité ;

e du développement des techniques d’identification des enfants 2
probleémes : le développement d’outils non catégoriels concernant 'aide aux
personnes handicapées permettrait une meilleure identification des besoins
et pourrait également modifier la définition des enfants et familles nécessi-
tant une prise en charge ;

e de la perception du handicap par la société : interaction contexte social et
handicap, incapacité, dépendance (Mormiche et Boissonnat, 2003) ;
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e de 'amélioration du diagnostic anténatal des malformations graves suscep-
tibles d’étre a l'origine d’une proposition d’interruption de grossesse dans le
cadre de l'activité d’'un centre de diagnostic anténatal structuré ;

e de la réflexion sur les décisions de retrait de vie dans le cadre de décisions
éthiques argumentées, documentées par l'imagerie cérébrale, consensuelles,
collégiales et réfléchies.

A Tarrivée, tous ces éléments médicaux, sociaux, économiques et éthiques
entreront en ligne de compte pour conditionner ’évolution de la fréquence
des handicaps de 'enfant et de leur prise en charge.
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Données francaises de prévalence

Lensemble des mesures prises en France dans le domaine de 'obstétrique et
de la néonatalogie au cours des trente dernieres années s’est accompagné
d’une baisse importante de la mortalité périnatale, passant de 21 pour
1 000 naissances en 1972 a 7 pour 1 000 en 1998, et de la mortalité néo-
natale, passant de 14 pour 1 000 naissances vivantes en 1969 a 3 pour 1 000
en 1997 (Hatton et coll., 2000). Cette baisse a aussi été observée dans les
populations 2 haut risque. On estime que la mortalité néonatale a baissé de
25-35 % chez les enfants prématurés (Magowan et coll., 1998 ; Demissie et
coll., 2001) et de 30-55 % chez les enfants grands prématurés (Lefebvre et
coll., 1996 ; Tin et coll., 1997 ; Jacobs et coll., 2000 ; Ancel et coll., 2003)

dans les quinze derniéres années.

Ces évolutions ont rendu nécessaire la prise en compte de nouveaux indica-
teurs d’évaluation de la prise en charge périnatale, en particulier les condi-
tions de survie des enfants et la survenue d’'un handicap. Bien que le
programme national périnatal de 1970 fasse explicitement référence aux
handicaps, il n’existait pas de moyens de les mesurer a ’époque. Depuis, des
travaux ont porté sur les enfants handicapés, mais ils sont peu nombreux en
France. Nous verrons dans quelle mesure ils permettent de dresser un bilan
des principales déficiences, de leur évolution et de leurs causes.

En France, comme dans les autres pays, les déficiences neurologiques et
psychiatriques sont les plus étudiées chez I'enfant, en particulier les formes
graves dont Ienregistrement est plus fiable que les atteintes modérées. Les
différentes déficiences décrites sont motrices, intellectuelles, sensorielles et
psychiatriques. Les déficiences motrices incluent, selon les études, I'infirmité
motrice d’origine cérébrale (IMOC), qui fait référence a un trouble moteur
dont l'origine se situe dans la période périnatale, ou les paralysies cérébrales,
qui désignent des troubles moteurs permanents liés a une lésion cérébrale
non évolutive, mais sans préjuger de son origine. En font également partie les
malformations du systéme nerveux central et/ou musculo-squelettique et les
maladies dégénératives ou héréditaires (Rumeau-Rouquette et coll., 1992 et
1997 ; Cans et coll., 1996). Les déficiences intellectuelles séveres sont défi-
nies par un quotient intellectuel (QI) inférieur 2 50 ou le diagnostic d'un
retard mental sévere ou profond sans connaissance du QI ; elles incluent
aussi les enfants porteurs d’une trisomie 21, quelle que soit la sévérité du
retard mental (Cans et coll., 1999 et 2003). Les déficiences auditives font
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référence a une perte bilatérale supérieure a 70 décibels (dB) (avant correc-
tion) (Baille et coll., 1996 ; Cans et coll., 1996) et les déficiences visuelles a
une acuité visuelle inférieure a 3/10 au meilleur ceil aprés correction (Cans et
coll., 1996 ; Arnaud et coll., 1998). Les troubles psychiatriques regroupent
’autisme et les autres troubles envahissants du développement (Cans et coll.,
1996 ; Fombonne et coll., 1997). Enfin, le polyhandicap associe une défi-
cience motrice a une déficience mentale sévere ou profonde, entrainant une
restriction extréme de I"autonomie et des possibilités de perception, d’expres-
sion et de relation (Rumeau-Rouquette et coll., 1998).

Sources d’informations en France

Les informations sur le handicap de I'enfant en France sont issues soit d’'un
enregistrement permanent et continu réalisé dans le cadre de registres, soit
d’enquétes ad hoc, transversales ou de cohorte. Pour ces derniéres, seules les
enquétes menées en population, c’est-a-dire sur un échantillon représentatif,
seront considérées dans cette revue.

Registres des handicaps

Actuellement, deux registres existent en France, 'un dans le département de
I'Isere et Pautre dans celui de la Haute-Garonne. Le registre de I'Isere
(Registre des handicaps de I'enfant et observatoire périnatal, RHEOP) a été
créé en 1991. Pour y étre inclus, un enfant doit étre porteur d’au moins une
déficience sévere principale, dont les criteres ont été définis plus haut, et
résider dans le département de I'Isere a I'Age de 7 ans (Cans et coll., 1996). La
principale source d’informations est la Commission départementale de
'éducation spéciale (CDES). Les autres sources possibles sont les centres
d’action médico-sociale précoce (CAMSP) et les services hospitaliers et/ou
spécialisés. Le registre du département de la Haute-Garonne est plus récent
puisque sa création remonte a 1999.

Enquétes transversales

Trois enquétes ont été menées au sein de I'unité 149 de I'Inserm. Les deux
premires, réalisées en 1985-86 et 1989, ont porté sur tous les enfants
porteurs de déficiences séveres nés en 1972, 1976 et 1981, et dont les parents
résidaient dans 'un des 14 départements d’enquéte (6 013 enfants 4gés de 9 a
14 ans) (Rumeau-Rouquette et coll., 1992). La troisieme a porté sur tous les
enfants déficients nés entre 1976 et 1985, et dont les parents résidaient dans
trois départements (Isére, Haute-Garonne et Sadne-et-Loire) en 1992-93
(6 174 enfants 4gés de 8 a 17 ans) (Rumeau-Rouquette et coll., 1997). Pour
ces enquétes, la principale source d’information était la CDES. Une enquéte
a également été menée chez tous les enfants handicapés (n = 357) nés en
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1984 et résidant dans la région Lorraine, avec des procédures d’identification
des enfants proches de celles décrites ci-dessus (Lacour et coll., 1995). Enfin,
plus récemment, I'enquéte Handicaps, incapacités, dépendance (HID),
menée par 'Insee, a porté sur un échantillon représentatif des personnes
vivant dans des institutions spécialisées (1998) et sur un échantillon de
personnes a domicile (1999). Elle avait pour objectif principal de décrire les
incapacités et leurs conséquences (Mormiche, 2003). Dans chaque échan-
tillon figurent plus de 1 000 enfants 4gés de moins de 15 ans.

Enquétes de cohorte

Les enquétes de cohorte portent le plus souvent sur des populations d’enfants
a haut risque de handicap, en particulier les grands prématurés. La premicre a
été menée en 1985 sur les enfants grands prématurés nés entre 25 et
32 semaines d’aménorrhée (SA) a Paris et dans sa petite couronne. Les
enfants qui avaient survécu a leur hospitalisation en service de néonatologie
ont été suivis jusqu'a I'age de 2 ans (Dehan et coll., 1990). Cest a partir des
informations recueillies auprés du médecin traitant qu’ont été identifiés les
enfants porteurs d’une infirmité motrice cérébrale (Dehan et coll., 1990). La
deuxiéme enquéte a été menée sur une population identique d’enfants nés
dans la région Franche-Comté en 1990-92. Un bilan des déficiences motrices
(infirmité motrice cérébrale) et cognitives a été réalisé a 5 ans (Burguet et
coll., 2000). La troisieme a porté sur I’ensemble des enfants grands préma-
turés pris en charge dans le service de réanimation néonatale de Fort-de-
France entre 1992 et 1995. Ce service a accueilli tous les enfants nés vivants
a moins de 33 SA de la Martinique (Masson et Cécile, 1998). Dans cette
étude, I'évaluation du devenir neurologique des enfants s’est faite a partir des
dossiers de consultation du service. Enfin, en 1997, tous les enfants grands
prématurés nés entre 22 et 32 SA dans 9 régions de France ont été inclus
dans I'étude EPIPAGE (Enquéte épidémiologique des petits dges gestation-
nels) et suivis jusqu’a I"age de 5 ans (Larroque et Samain, 2001). A P'dge de
2 ans, un questionnaire a été adressé au médecin en charge de I'enfant. Il a
permis de faire un premier bilan sur le développement moteur des enfants. A
I'age de 5 ans, un bilan complet de I'état de santé des enfants a été organisé
dans des centres prévus a cet effet. Ce bilan comprenait un examen médical
et psychologique. Il a permis de recueillir des informations sur le développe-
ment moteur, cognitif et sensoriel des enfants, a partir d’outils standardisés
(examen neurologique de Touwen, test K-ABC ou Kaufman assessment
battery for children).

Prévalence des déficiences séveres

Le tableau 3.I présente la prévalence des principales déficiences neuro-
développementales et psychiatriques graves de ’enfant en France selon diffé-
rentes études. Dans ces études, les prévalences ont été calculées en
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Tableau 3.1 : Prévalence des déficiences neuro-développementales et psychia-
triques graves de I'enfant d’aprés le registre des handicaps et les enquétes

transversales
Références Année de Age Type de déficience Prévalence
naissance taux pour 1000’

Déficiences motrices

Rumeau-Rouquette et coll., 1972, 1976 9-14 ans Toutes déficiences 3,34

1992 1981 Paralysie cérébrale 1,16

Rumeau-Rouquette et coll., 1976-85 7-16 ans Toutes déficiences 4,02

1997 Paralysie cérébrale 1,84

Lacour et coll., 1995 1984 Infirmité motrice cérébrale 1,24

Cans et coll., 2003 1980-91 7 ans Toutes déficiences 3,17
Paralysie cérébrale 2,04

Déficiences

intellectuelles sévéres

Rumeau-Rouquette et coll., 1972, 1976, 9-14 ans Ql <502 2,51

1994 1981

Cans et coll., 1999 1976-85 7-16 ans Ql <502 3,56

Lacour et coll., 1995 1984 QI <50 1,46

Cans et coll., 2003 1980-91 7 ans Ql <502 2,75

Déficiences visuelles

Rumeau-Rouquette et coll. 1972, 1976 9-14 ans Cécité/amblyopie 0,72

1994 1981 Cécité 0,24

Arnaud et coll., 1998 1976-85 7-16 ans 1/20 < AV® < 3/10 0,28
AV < 1/20 (cécité) 0,31
AV non spécifiée 0,20

Lacour et coll., 1995 1984 Cécité/amblyopie 0,42

RHEOP, 2001 1980-91 7 ans AV < 3/10 0,60

Déficiences auditives

Rumeau-Rouquette et coll., 1972, 1976, 9-14 ans Perte > 70 dB* 0,80

1994 1981

Baille et coll., 1996 1976-85 7-16 ans Perte > 70 dB 0,66

Lacour et coll., 1995 1984 Surdité 0,88
profonde/sévere

RHEOP, 2001 1980-91 7 ans Perte > 70 dB 0,70

Troubles psychiatriques

Fombonne et coll., 1997 1976-85 7-16 ans Autisme 0,53
TED® 1,42

Cans et coll., 2003 1980-91 7 ans Autisme 0,51
TED® 1,50

' taux pour 1 000 enfants résidents de méme age ; 2: y compris trisomie 21 (quel que soit QI) et enfants avec
retard mental sévére ou profond sans QI répertorié ; ®: acuité visuelle (au meilleur ceil aprés correction) ; : perte
38 auditive bilatérale en décibels (dB) (sans correction) ; °: troubles envahissants du développement
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rapportant le nombre d’enfants déficients, identifiés dans la zone géogra-
phique d’enquéte, au nombre total d’enfants du méme 4ge et résidant dans la
méme zone. Elles s’expriment pour 1 000 enfants résidents du méme Age. La
prévalence des déficiences motrices atteint plus de 3 enfants pour 1 000 et
celle des paralysies cérébrales pres de 2 pour 1 000 (Rumeau-Rouquette et
coll., 1992 et 1997 ; Lacour et coll., 1995 ; Cans et coll., 2003). Les préva-
lences des déficiences visuelles et auditives sont comprises entre 0,6 et 0,8
pour 1 000 (Baille et coll., 1996 ; Arnaud et coll., 1998 ; RHEOP, 2001). Les
variations entre études sont plus marquées pour les déficiences intellectuelles,
dont la prévalence est comprise entre 1,5 et 3,5 pour 1 000 (Lacour et coll.,
1995 ; Rumeau-Rouquette et coll., 1997 ; Cans et coll., 1999 et 2003). Enfin,
selon les criteres retenus pour définir le polyhandicap, en particulier la
gravité du retard mental, les estimations varient de 0,73 a 1,28 pour 1 000
(Rumeau-Rouquette et coll.,, 1998). Au total, on estime que 7,73 pour
1 000 enfants nés entre 1980 et 1991 sont porteurs d’au moins une déficience

grave (Cans et coll., 2003).

Chez les enfants grands prématurés, les premieres études menées en [le-de-
France et en Franche-Comté rapportaient des taux d’infirmité motrice céré-
brale compris entre 6,5 % et 13,5% a 2 et 5 ans (Dehan et coll., 1990 ;
Burguet et coll.,, 2000). Dans I'étude en Martinique, le taux d’infirmité
motrice cérébrale était de 5,4 % (Masson et Cécile, 1998). Plus récemment,
dans I’étude EPIPAGE, la prévalence des paralysies cérébrales atteignait 8 %
des enfants grands prématurés a 2 ans (Livinec, 2004). En France, faute de
données complémentaires, il n’est pas possible de chiffrer avec précision
I’exces de déficience chez les grands prématurés par rapport aux enfants nés a
terme. Seules les données de la littérature étrangere permettent de mesurer
ces écarts.

Evolution de la prévalence des déficiences séveres

Cette évolution peut étre évaluée en population générale et dans les popula-
tions a risque, en particulier celle des grands prématurés.

Population générale

Le registre des handicaps de I'Isere montre que le nombre d’enfants porteurs
d’une déficience grave a augmenté. Il est passé de 6,85 pour 1 000 en 1980-82
a 8,85 pour 1 000 en 1989-91 (Cans et coll., 2003). Cette évolution reflete
I'augmentation de la prévalence des déficiences motrices et des troubles
psychiatriques. Dans I’enquéte réalisée chez les enfants nés entre 1976 et
1985 dans trois départements francais, la prévalence des paralysies cérébrales
est passée de 1,52 pour 1000 en 1976-78 a 1,92 pour 1 000 en 1982-84
(+ 26 %) (Rumeau-Rouquette et coll., 1997). En Isere, elle est passée de 1,72

39

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

40

pour 1 000 en 1980-82 a 2,45 pour 1 000 en 1989-91 (+ 42 %) (Cans et coll.,
2003). Une forte augmentation des troubles psychiatriques a été observée en
Isere (+ 90 % en 12 ans) (Cans et coll.,, 2003). Elle pourrait refléter des
changements dans l'enregistrement et la classification des troubles, plus
qu'une réelle augmentation de la prévalence (Cans et coll.,, 2003). En
revanche, aucune évolution n’a été rapportée pour les déficiences intellec-

tuelles, auditives et visuelles (Rumeau-Rouquette et coll., 1992 et 1994 ;
Cans et coll., 2003).

Enfants grands prématurés

Il est actuellement tres difficile de dresser un bilan évolutif des déficiences
graves chez les enfants grands prématurés en France, car les données de
référence manquent. Les seules informations disponibles proviennent de la
comparaison des résultats de 'enquéte menée en 1985 en région parisienne 2
ceux de I'’étude EPIPAGE dans la méme région en 1997. Aucune évolution
de la prévalence des déficiences motrices n’a été observée entre 1985 et 1997,
alors que dans le méme temps la mortalité néonatale baissait de 50 % (Ancel
et coll., 2003). Il n’existe aucune donnée permettant de suivre I’évolution des
autres déficiences, sensorielles et intellectuelles, chez ces enfants.

Estimation du nombre d’enfants porteurs d’un handicap d’origine
périnatale en France

Actuellement, pres de 1 % des enfants 4gés de 7-8 ans sont porteurs d’une
déficience sévere. Ce chiffre est issu des données du RHEOP (Cans, 2003)
montrant que sur la période 1989-1991, la prévalence des déficiences séveres
était de 8,85 pour 1 000 enfants. En extrapolant ce taux a I'ensemble de la
France et en prenant comme dénominateur les 750 000 naissances annuelles,
on peut estimer a 7 500 (1 %) le nombre d’enfants porteurs d’au moins une
déficience sévere pour une génération. Face a la difficulté d’estimer la part des
handicaps d’origine périnatale, deux stratégies peuvent étre envisagées :

e l'origine périnatale est probable : ce sont les enfants pour lesquels il existe
un ou plusieurs facteurs de risque périnatal ou des anomalies de la période
périnatale, cela représente 15 a 45 % des enfants handicapés (Hagberg et
coll., 2001 ; RHEOP, 2001) ;

e l'origine périnatale n’est pas exclue : ce sont tous les handicaps a I'exclu-
sion des causes prénatales ou post-néonatales prouvées, cela représente 55 a

65 % des enfants handicapés (Hagberg et coll., 2001 ; RHEOP, 2001).

Ainsi, selon les données de la littérature, la part du handicap d’origine
périnatale varie entre 15 % (estimation basse) et 65 % (estimation haute).
Une estimation moyenne de 50 % parait raisonnable au vu de ces résultats

(tableau 3.1I).

Parmi les enfants dont le handicap trouve son origine dans la période préna-
tale, périnatale ou néonatale, de 42 % a 53 % sont des prématurés et 21 % a



Données francaises de prévalence

Tableau 3.1 : Estimation du nombre annuel d’enfants porteurs d’'un handicap
d’origine périnatale en France

Estimation basse ~ Estimation moyenne  Estimation haute

Part des déficiences d'origine périnatale 15% 50 % 65 %
A terme (50 %) 560 1875 2435
Prématurés < 37 SA (50 %) 560 1875 2435
Grands prématurés (25 %) 280 937 1220
Total 1120 3750 4870

30 % des grands prématurés (Hagberg et coll., 2001 ; RHEOP, 2001 ; Topp et
coll., 2001 ; ORECI, 2002). On peut estimer que les enfants prématurés
représentent environ 50 % des enfants porteurs d’une déficience sévere
(25 % pour les grands prématurés).

Ainsi, sur une génération d’enfants, de 1 120 a 4 870 développent une défi-
cience sévere d’origine périnatale. La moitié d’entre eux (560-2 435) sont
nés prématurément (avant 37 SA) dont 280 a 1 220 sont des grands préma-
turés (nés avant 32-33 SA).

Influence des pratiques obstétricales et néonatales
sur la prévalence

Le risque de handicap a longtemps été considéré comme la conséquence d'un
accident anoxique 2 la naissance. Or les progres réalisés dans le dépistage et
la prise en charge de la souffrance fcetale n’ont pas modifié la prévalence des
déficiences graves en France, suggérant que I'asphyxie a la naissance jouait un
role moins important que ce que 'on croyait (Bréart et Rumeau-Rouquette,
1996 ; Goffinet et Bréart, 2003). Depuis, d’autres hypothéses ont été avan-
cées pour expliquer I'évolution de la prévalence des déficiences graves chez
I'enfant. La premiere tient a l'augmentation réguliere de la prématurité
depuis la fin des années 1980. En France, le taux de prématurité était de
5,9 % en 1995 et 6,8 % en 1998 apres avoir baissé jusqu’en 1988-89 (Blondel
et coll., 1997 et 2001). Une tendance comparable est observée pour la grande
prématurité dont la prévalence atteint aujourd’hui 1,3 % a 1,5 % des nais-
sances (Inserm, 1997 ; Blondel et coll., 2001 ; Larroque et coll., 2004).
Lautre argument indirect en faveur du role de la prématurité est 'augmenta-
tion de la part des enfants de trés faible poids de naissance parmi les enfants
déficients, qui est passée de 4 % a 8 % en 10 ans (Cans et coll., 2003). Le
deuxieéme phénomene pouvant expliquer 1'évolution de la prévalence des
handicaps est la baisse constante de la mortalité néonatale (Hatton et coll.,
2000). Les progres de la prise en charge périnatale ont permis de diminuer
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trés fortement la mortalité a tous les Ages gestationnels, mais avec comme
possible conséquence la survie d’enfants atteints ou a risque de I'étre.

Déficiences d’origine périnatale

Il est difficile de connaitre la part des handicaps d’origine périnatale. Bien
que leur définition soit sans ambiguité (tout handicap liée & un événement
survenu entre 22 SA et le 8° jour ou le 28° jour post-natal), elle n’est pas
opérationnelle car les causes périnatales sont rarement identifiées. Le plus
souvent, c’est aprés élimination des autres causes que sont repérés les handi-
caps dont l'origine périnatale est possible. On estime que 3 % a 8 % des
déficiences séveres de 'enfant sont d’origine post-néonatale (apres le 28° jour
de vie), en lien avec un traumatisme (17-24 % des cas), une infection du
systéme nerveux central (21-31 %), une tumeur (18 %) ou d’autres causes
plus rares (Hagberg et coll., 2001 ; RHEOP, 2001 ; ORECI, 2002). Les prin-
cipales causes prénatales de déficience sévere sont les malformations congé-
nitales, dont l'origine peut étre chromosomique (trisomies 21, 18, 13 et
autres), génétique, infectieuse (embryofcetopathies: cytomégalovirus,
rubéole, toxoplasmose) ou inconnue (RHEOP, 2001 ; Cans, 2002). On
retrouve une cause prénatale dans prés de 35 % des déficiences séveres de
I’enfant (Hagberg et coll., 2001 ; RHEOP, 2001). Ainsi, en procédant par
élimination, 55 % a 60 % des déficiences pourraient trouver leur origine au
cours de la période périnatale (Jouk et coll., 2001). Mais cette interprétation
doit étre prudente, car il existe un facteur de risque (prématurité, hypotro-
phie, asphyxie a la naissance) ou une anomalie dont l'origine se situe
pendant la période périnatale, voire néonatale, (encéphalopathie anoxo-
ischémique, leucomalacie périventriculaire, hémorragie intraventriculaire)
dans seulement 15-45 % des cas (Hagberg et coll., 2001 ; Cans, 2003). De
plus, la part des causes périnatales differe selon le type de déficiences. Elle est
plus élevée pour les déficiences motrices que pour les déficiences intellec-
tuelles et sensorielles (Cans, 2003).

Ces éléments montrent a quel point les difficultés concernant la recherche de
l'origine des handicaps sont grandes. Cela concerne particulierement les
enfants sans aucune cause ni facteur de risque susceptible d’expliquer la
survenue du handicap, mais aussi ceux qui présentaient un facteur de risque
(prématurité, hypotrophie, asphyxie a la naissance) sans qu'un lien de cause a
effet ait été établi.

Validité des études

De nombreux facteurs sont susceptibles d’influencer les estimations de préva-
lence fournies par les études. Un élément crucial pour ces études est la qualité
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de I'enregistrement. Sur ce point, les résultats dépendent du mode de recueil
de l'information. Dans les enquétes de cohorte présentées plus haut, les
enfants sont repérés a la naissance et suivis jusqu’a 2 ou 5 ans. Les perdus de
vue sont la principale préoccupation. Ils représentent de 7 % a 20 % des
enfants dans les études frangaises (Dehan et coll., 1990 ; Masson et Cécile,
1998 ; Burguet et coll., 2000 ; Larroque et Samain, 2001). Les données de la
littérature montrent que la proportion d’enfants handicapés est plus élevée
chez les perdus de vue que chez les enfants suivis sans difficulté (Tin et coll.,
1998 ; Wocadlo et Rieger, 2000 ; Callana et coll., 2001). Par conséquent,
’étude des caractéristiques des perdus de vue, quand elle est possible, peut
aider a mesurer I'importance (ou le sens) du biais sur les prévalences estimées.
Dans les enquétes transversales et les registres, le probleme est celui de
I’exhaustivité. Derniérement, le taux d’exhaustivité atteignait 86 % dans le
registre de I'Isere (Guillem et coll., 2000). Il est difficile a évaluer dans les
enquétes transversales. Toutefois, dans ces études, les sources d’informations
étaient les mémes que celles du registre, suggérant des taux d’exhaustivité du
méme ordre de grandeur.

Les termes employés pour définir une déficience peuvent différer selon les
études. C'est le cas pour les déficiences motrices. Linfirmité motrice cérébrale
(terme francais) et la paralysie cérébrale (traduction du terme anglo-saxon
cerebral palsy) sont deux entités qui se recoupent mais ne se superposent pas
(Cans et coll., 1996). En France, les travaux récents font de plus en plus
référence aux paralysies cérébrales (Rumeau-Rouquette et coll., 1997 ; Cans
et coll,, 2003 ; Livinec, 2004). Lutilisation d’une terminologie commune
n’exclut pas des différences entre centres, régions ou pays (SCPE, 2000).
Toutefois, elle contribue a améliorer la comparabilité des études et la portée
de leurs résultats.

D’autres phénomeénes peuvent induire des différences entre études. Par
exemple, le degré de gravité est couramment utilisé comme critere d’inclu-
sion des déficiences intellectuelles (quotient intellectuel), visuelles (acuité
visuelle) et auditives (acuité auditive) dans les études ou les registres. La
connaissance de ces criteres est utile, car elle renseigne sur la comparabilité
des résultats entre études. La gravité est rarement un critére d’inclusion des
déficiences motrices, ce qui rend leur identification dépendante du recrute-
ment des structures de prise en charge. Ceci pourrait expliquer que des
variations aient été observées (SCPE, 2000). Le choix de 'Age a I'enregistre-
ment peut aussi influencer la prévalence des handicaps. Un 4ge trop précoce
ne permet pas d’identifier toutes les déficiences, notamment intellectuelles.
Clest pourquoi, un Age minimum de 4 ou 5 ans est préconisé (Cans et coll.,
1994). Enfin, la qualité des informations recueillies va jouer un rdle impor-
tant. Dans les études transversales et les registres, les sources d’informations
sont multiples (CDES, CAMSP, services hospitaliers...), les intervenants
aussi, ce qui ne garantit pas 'homogénéité du recueil. Pour surmonter ces
difficultés, dans les enquétes de cohorte, on peut avoir recours 2 un examen
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médical standardisé pour tous les enfants (Larroque et Samain, 2001). Toute-
fois, ces études nécessitent aussi de nombreux examinateurs. Quel que soit le
mode de recueil des informations, on est loin de la situation idéale, mais peu
réaliste, de 'examinateur unique et expérimenté pour tous les enfants.

Comparaison avec les autres pays

Il est intéressant de pouvoir comparer les données francaises aux données
étrangeres. D’'une maniere générale, on constate qu'en France les résultats
sont conformes a ceux d’autres pays (en Europe, Australie et Amérique du
Nord), méme si les différences dans les méthodes de recueil de données
peuvent limiter la portée des comparaisons.

Les données les plus récentes montrent que la prévalence des paralysies
cérébrales en Europe, aux Etats-Unis et en Australie se situe entre 2 et
2,5 pour 1000 (Stanley et Watson, 1992 ; Cummins et coll, 1993 ;
MacGillivray et Campbell, 1995 ; Meberg et Broch, 1995 ; Pharoah et coll.,
1998 ; Hagberg et coll., 2001 ; Parkes et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001 ;
Drummond et Colver, 2002 ; Winter et coll., 2002). Comme en France, des
tendances évolutives ont été observées ces dernieéres années dans plusieurs
pays. Toutes naissances confondues, la prévalence a stagné (Pharoah et coll.,
1998 ; Stanley et coll., 2000 ; Topp et coll., 2001), voire augmenté (Colver et
coll., 2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Winter et coll., 2002) entre 1970-75 et
1985-90. Toutefois, ces variations ne sont pas de méme nature selon 1'Age
gestationnel. C'est principalement chez les enfants grands prématurés que la
prévalence a augmenté, alors qu’elle restait stable chez les enfants nés a
terme. Concernant les déficiences intellectuelles, Roeleveld et coll. (1997)
ont montré dans une revue de la littérature internationale que pres de
4 enfants pour 1 000 étaient porteurs d’un retard mental sévere (QI < 50).
Enfin, on estime que la prévalence des déficiences sensorielles varie de 0,4 a
0,7 pour 1000 pour les déficiences auditives graves (perte
auditive > 70 décibels) (Davis et Parving, 1993 ; Drews et coll,, 1994 ;
Fortnum et Davis, 1997 ; Van Naarden et coll., 1999) et de 0,20 a 1,81 pour
1 000 pour les déficiences visuelles définies par une acuité visuelle inférieure

a 3/10 (Inserm, 2002).

Prévalence des déficiences séveres pour les vingt
prochaines années

Deux phénomeénes pourraient contribuer a inverser la tendance observée ces
dernieres années. Le premier tient a I'amélioration du dépistage anténatal des
malformations congénitales, ainsi qu’a une augmentation constante des
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interruptions médicales de grossesse depuis la fin des années 1980 (RHEOP,
2001). Le second tient a 'amélioration du pronostic neurologique des enfants
grands prématurés. En effet, apres une période d’augmentation de la préva-
lence des paralysies cérébrales chez ces enfants, la tendance s’est inversée
depuis 1990 (Pharoah et coll., 1998 ; Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll.,
2001). Elle pourrait refléter la diffusion de mesures susceptibles de réduire le
risque de lésions cérébrales (Crowley, 2001) ou de séquelles (Truffert et coll.,
1998) : corticothérapie anténatale, naissance dans des maternités disposant
d’'un service de réanimation néonatale. Une baisse de la prévalence des
handicaps peut étre envisagée si d’autres phénomeénes ne viennent pas
contrebalancer les effets du dépistage des malformations et de la prise en
charge des grands prématurés. En particulier, si ’élévation de I'Age a la
maternité se poursuit, le nombre de naissances d’enfants malformés va
croitre. De méme, si la prématurité continue a augmenter, la population des
enfants a haut risque de séquelles va croitre, ce phénomeéne ne pouvant étre
compensé par 'amélioration du pronostic neurologique de ces enfants.

En conclusion, la prévalence des handicaps neuro-développementaux et
psychiatriques graves est élevée en France puisqu’elle atteint pres de 1 % des
enfants. Ce résultat est conforme aux études menées dans d’autres pays, mais
les informations sur les enfants handicapés sont moins nombreuses en France
qu’ailleurs. En particulier, trés peu de données sont disponibles sur la préva-
lence des handicaps et son évolution dans des populations a haut risque telles
que les enfants prématurés ou de faible poids de naissance. Enfin, des efforts
importants doivent étre accomplis pour mieux connaitre l'origine du
handicap, en particulier sur le role des événements de la période périnatale,
car les données en France, mais aussi dans d’autres pays, manquent.
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a court et moyen termes

Dans le large éventail des pathologies périnatales susceptibles d’entrainer une
déficience ou un handicap (tableau 4.1), certaines populations a risque ont
été plus particulierement étudiées. On dispose dans la littérature de données
pour le suivi et le devenir des populations suivantes :

e les prématurés et surtout les grands prématurés ;

e les nouveau-nés a terme ayant souffert d’encéphalopathie néonatale.

De nombreux facteurs associés a la prématurité modulent le risque lié au
degré d'immaturité.

Il existe diverses autres situations a risque indépendantes de la prématurité
pour lesquelles les risques de séquelles neuro-développementales sont réels
mais vraisemblablement plus faibles que dans les deux populations précé-
dentes et pour lesquelles la littérature fournit des données moins précises ou
peu de données. Il s’agit des nouveau-nés a terme présentant une des caracté-
ristiques suivantes : hypotrophie, macrosomie, gémellité, exposition in utero a
des toxiques, pathologie grave a la naissance, hospitalisation prolongée en
réanimation.

Ces différents facteurs de risque exposent a différents types de handicaps ou
déficiences : moteurs, cognitifs, sensoriels, comportementaux... Il est égale-
ment possible de définir certains éléments prédictifs du handicap.

Tableau 4.1 : Principaux facteurs périnatals de déficience et handicap

Prématurité (séquelles liées a I'age gestationnel et au poids de naissance, aux complications
de la prématurité, essentiellement lésions cérébrales, dysplasie bronchopulmonaire)

Retard de croissance pré et post-natal

Gémellité (surtout les jumeaux monochoriaux)

Anoxie périnatale

Feetopathies toxiques (alcool, drogues)

Infections périnatales (méningo-encéphalites)

Accidents neurologiques divers (accident vasculaire cérébral, traumatisme, hémorragie...)
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Prématurité

Les séquelles de la prématurité (motrices, cognitives, comportementales,
sensorielles, épilepsie) peuvent étre dépistées de différentes manieres.

Séquelles de la prématurité

La littérature concernant le devenir des prématurés est essentiellement foca-
lisée sur les enfants les plus petits : les grands prématurés (sélection sur I’Age
gestationnel) ou les nouveau-nés de faible poids de naissance (sélection sur le
poids). Phétérogénéité des criteres de sélection des populations étudiées, en
age gestationnel (de moins de 26 2 moins de 33 semaines) ou en poids de
naissance (de moins de 700 4 moins de 1 500 g), ne permet pas une synthése
simple des données. Toutefois, la littérature permet d’avoir aujourd’hui une
vision assez large du devenir de ces enfants (tableau 4.1I).

Tableau 4.11 : Séquelles de la prématurité (fréquences estimées chez les grands
prématurés)

Séquelles Fréquences (%)
Infirmité motrice 5-10
Déficience mentale globale 5-15
Troubles cognitifs et des apprentissages 25-50
Troubles du comportement 25-50
Problemes sensoriels
Surdité 1-4
Hypoacousies par otite chronique 10-20
Cécité 1-4
Anomalies ophtalmologiques diverses : strabisme, amblyopie, trouble de la réfraction 25-50
Epilepsie 4

Infirmité motrice

Les données de la littérature concernent la paralysie cérébrale qui regroupe
les différents cadres nosologiques frangais de I'infirmité motrice : infirmité
motrice cérébrale, infirmité motrice d’origine cérébrale, polyhandicap. Le
taux de paralysie cérébrale chez les grands prématurés se situe en moyenne
entre 5 % et 10 % (Ancel, 2003). Ce taux dépend de 'dge gestationnel mais
le risque ne semble pas beaucoup plus élevé chez les extrémes prématurés : il
ne dépasse pas 15 % chez les enfants aux limites de viabilité (Finnstrom et

coll., 1998).

Le risque chez les prématurés moyens (de 32 a 36 semaines) est relativement
faible (proche de 1 %) mais tout de méme 10 fois supérieur a celui des
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enfants nés a terme (Ancel, 2003 ; Cans et coll., 2003). En valeur absolue, la
population des enfants handicapés moteurs nés modérément prématurés est
importante et certains s'inquietent du manque d’attention porté au suivi des
« gros prématurés » (Amiel-Tison et coll., 2002).

Apres ajustement sur 1'Age gestationnel, différents éléments périnatals et
néonatals se sont révélés étre des facteurs de risque pour la paralysie céré-
brale. C'est le cas de certains contextes de naissance (Murphy et coll., 1995 ;
Wilson-Costello et coll., 1998) :

e infection maternelle et infection in utero : 'impact de l'infection périna-
tale apparu comme majeur il y a quelques années semble aujourd’hui plus
modeste si I'on tient compte des facteurs confondants, notamment de 1'age
gestationnel (Jacobson et coll., 2002 ; Grether et coll., 2003) ;

e rupture prématurée des membranes ;

e accouchement dans les trois heures suivant ’admission ;

e hématome rétroplacentaire et placenta praevia ;

o gémellité, plus particulierement les jumeaux monochoriaux et les jumeaux
dont le co-jumeau est décédé (Pharoah et coll., 2002 ; Scher et coll., 2002).
Le risque de paralysie cérébrale est particulierement élevé (proche de 20 %)
lorsqu’il existe un syndrome transfuseur-transfusé (Cincotta et coll., 2000 ;
Lopriore et coll., 2003) ;

e infection néonatale (Murphy et coll., 1997 ; Wilson-Costello et coll.,
1998) ;

e pathologies respiratoires, en particulier la dysplasie bronchopulmonaire
(Murphy et coll., 1997 ; Wilson-Costello et coll., 1998 ; Majnemer et coll.,
2000) ;

e canal artériel (Murphy et coll., 1997) ;

e réalisation d’'une intervention chirurgicale durant la premiere hospitalisa-
tion (Doyle et coll., 2001) ;

e corticothérapie post-natale (Doyle et coll.,, 2001), notamment avec la
dexaméthasone, utilisée pour traiter la dysplasie bronchopulmonaire
(Shinwell et coll., 2000 ; Yeh et coll., 2004) ;

e hypothyroxinémie (Reuss et coll., 1996 ; Wilson-Costello et coll., 1998).

Il faut noter aussi bien stir les lésions cérébrales documentées par 'imagerie
(Pinto-Martin et coll., 1995 ; Finnstrom et coll., 1998 ; Wilson-Costello et
coll., 1998 ; Vollmer et coll.,, 2003). Les lésions les plus corrélées a la
survenue de paralysie cérébrale sont les anomalies de la substance blanche
périventriculaire  (Coatantiec et coll, 2003): hémorragies intra-
parenchymateuses (Rademaker et coll., 1994), leucomalacies cavitaires et
non cavitaires, dilatations ventriculaires (atrophie de la substance blanche)

(Pierrat et coll.,, 1998 ; Kuban et coll., 1999 ; Ment et coll., 1999) et
hydrocéphalies (Fernell et coll., 1993).

Lalcoolisme maternel pendant la grossesse augmente le risque de Iésions
cérébrales (hémorragies intracriniennes et lésions de la substance blanche)
chez les grands prématurés (Holzman et coll., 1995). Son impact a long
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terme, bien connu chez les nouveau-nés a terme, n’a pas été spécifiquement
évalué chez les prématurés.

Doyle (2001) a évalué que les chances de survie sans séquelles importantes
(paralysie cérébrale ou retard mental avec QI inférieur a — 2 déviations stan-
dard ou cécité ou surdité) a 5 ans sont proches de 95 % chez les extrémes
prématurés (23 a 27 semaines) s'ils sortent de 'hdpital sans avoir présenté
une des complications néonatales suivantes : lésion cérébrale grave (hémor-
ragie sévere grade III ou IV, leucomalacie cavitaire), dysplasie bronchopul-
monaire, corticothérapie post-natale, intervention chirurgicale). Ces
chances sont réduites 2 80 % s'il existe un des événements précédents, 50 %
s'il en existe deux, 30 % s’il en existe trois. Le retard de croissance intra-
utérin est également un facteur de risque mais il n’est pas indépendant des
précédents puisqu’il augmente le risque de morbidité néonatale, notamment
de dysplasie bronchopulmonaire (Bardin et coll., 1997).

Les modes de prise en charge anté- et post-natale ont une influence sur le
risque de lésions neurologiques liées a la grande prématurité ; leur impact sur
les séquelles et handicaps est plus difficile 2 montrer.

La corticothérapie anténatale diminue de pres de 50 % le risque d’hémorragie
intraventriculaire (Crowley, 1995). La corticothérapie anténatale par béta-
méthasone (mais non par dexaméthasone) diminue le risque de leucomalacie
(Baud et coll., 1999). Le bénéfice de la corticothérapie anténatale sur
la fréquence des paralysies cérébrales n’apparait que dans de rares études

(Doyle et coll., 2001 ; Gray et coll., 2001a).

Concernant le type de tocolyse, I'indométhacine et le sulfate de magnésium
seraient associés a un risque plus élevé d’hémorragie cérébrale que les béta-
mimétiques (Weintraub et coll., 2001).

La corticothérapie post-natale par dexaméthasone multiplie par 2 a 3 le
risque de paralysie cérébrale (Yeh et coll., 2004).

La naissance des extrémes prématurés en maternité de niveau III réduit le
risque d’hémorragie intraventriculaire (Tommiska et coll., 2001). Le bénéfice
a long terme n’est pas clairement argumenté (Darlow et coll., 2000). La prise
en charge des extrémes prématurés par des équipes ayant un faible recrute-
ment de ce type de patients augmente le risque d’hémorragie intraventricu-

laire (Tommiska et coll., 2001).

Enfin, certains facteurs influencent fortement la mortalité et la morbidité des
prématurés mais leur effet sur la paralysie cérébrale n’est pas clairement
démontré :

e |'anoxie périnatale et les manceuvres de réanimation ;

e le retard de croissance intra-utérin ; le risque de paralysie cérébrale serait
toutefois augmenté chez les extrémes prématurés (Gray et coll., 2001a) ;

e les scores de vitalité enregistrés a2 I'admission en unité de soins intensifs
néonatals. Un des plus pertinents est le score au Clinical risk index for babies
(CRIB) qui dans sa derniére version intégre 5 parameétres (Parry et coll.,
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2003) : I'age gestationnel, le poids de naissance, la température, le sexe et le
déficit de base. Le score de CRIB a un impact important sur le risque
d’hémorragie intraventriculaire mais son impact sur le devenir a long terme

semble faible (Eriksson et coll., 2002).

Linfirmité motrice est assez peu évolutive dans le temps : les taux observés a
2 ans sont sensiblement les mémes que ceux observés au-dela de 2 ans (Doyle
et coll., 2001). Toutefois, la gravité de la paralysie cérébrale et les séquelles
cognitives associ€es ne peuvent étre définitivement établies qu'entre 5 et
8 ans.

Parmi les anciens prématurés atteints de paralysie cérébrale, on compte
environ 30 % de formes séveres (quadriplégies ou diplégies séveres sans
marche possible) et 70 % de formes plus modérées (diplégies avec marche
autonome ou aidée, hémiplégies) (Leroy-Malherbe, 2000).

Les grands prématurés sont également a risque de troubles de la motricité fine
(Leroy-Malherbe, 2000). Ces anomalies plus discrétes de la motricité sont en
général comptabilisées dans les troubles des apprentissages. Enfin, certains
prématurés présentent des anomalies transitoires du développement moteur
(hypotonie, marche tardive) ; ces derniers ont un risque plus élevé de déve-
lopper des troubles cognitifs (Valleur-Masson, 2000).

Troubles cognitifs

La grande prématurité augmente de facon importante le risque de troubles
cognitifs. Les tests psychométriques utilisés dans les différentes études
montrent des troubles dans 20 % a 50 % des cas (Magny et Rigourd, 2003).
Généralement plusieurs de ces domaines sont concernés :

e les praxies : dyspraxies visuo-spatiales, dyspraxies constructives (Mazeau,
2000). Ces troubles sont particulierement fréquents chez les grands préma-
turés ;

o les gnosies : reconnaissance des images, des visages... ;

les séquences temporelles ou spatiales ;

la logique, les stratégies diverses ;

le langage : son organisation, le répertoire lexical ;

la mémoire.

Ces troubles cognitifs sont fréquemment associés a des troubles de la motri-
cité fine ou a des troubles du comportement, lesquels concourent a accentuer
les difficultés d’apprentissage.

IIs sont également plus fréquents chez les enfants atteints de paralysie céré-
brale : la plupart des anciens prématurés atteints de séquelles motrices ont
également des troubles praxiques.

La grande prématurité déplace en moyenne le quotient de développement
d’une déviation standard (DS) vers la gauche (Forfar et coll., 1994 ;
Stjernquist et Svenningsen, 1999 ; Wolke et Meyer, 1999) (figure 4.1). Les
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Grands prématurés < 32 SA

. A terme>37 SA

100 110

Figure 4.1 : Répartition du quotient de développement (QD) chez les grands
prématurés et chez les enfants nés a terme

déficits cognitifs globaux et séveres (Ql inférieur a — 2 DS) atteignent 5 % a
15 % des grands prématurés (Magny et Rigourd, 2003).

Les troubles cognitifs sont plus fréquents chez les enfants atteints de lésions
cérébrales et chez ceux développant une paralysie cérébrale. D’autres facteurs
influencent la survenue des troubles cognitifs chez les grands prématurés :

e |'Age gestationnel et le poids de naissance. Le risque de troubles cognitifs
est élevé chez les extrémes prématurés ; a I'age de 2 ans, il dépasse 50 % chez
les moins de 26 semaines (Rijken et coll., 2003 ; Wolke et coll., 2004). Un
quotient de développement inférieur a—2 DS est retrouvé avec une
fréquence de 20% a 35% a 2ans chez les prématurés de moins de
28 semaines ou de moins de 1 000 g (Hack et coll., 1996 ; Victorian infant
collaborative study group, 1997 ; Vohr et coll., 2000 ; Tommiska et coll., 2003).
Cette fréquence est toutefois deux fois moindre (autour de 15 %) lorsqu’elle
est mesurée a 4 ou 5 ans (Doyle et coll., 2001 ; Salokorpi et coll., 2001) ;

e le retard de croissance intra-utérin (RCIU) (Veelken et coll., 1992 ; Kok
et coll., 1998). Le pronostic est surtout corrélé au rattrapage ou non du
périmetre cranien a 12 mois (Brandt et coll., 2003) ;

e le déficit de croissance post-natal : ici encore, le pronostic est corrélé a la
croissance du périmetre cranien dans la premiere année de vie (Watemberg
et coll., 2002). Chez les grands prématurés parvenus a l'adolescence, les
performances scolaires sont beaucoup mieux corrélées a la croissance céré-
brale qu’a I'imagerie cérébrale (Cooke et coll., 1999). Les déficits de crois-
sance staturo-pondérale et cérébrale sont plus fréquents chez les extrémes
prématurés (Chiriboga et coll., 2003 ; Kilbride et coll., 2004) ;

e le sexe masculin : les garcons ont en moyenne de moins bon scores aux
tests psychométriques que les filles (Doyle et coll., 2001) ;

e la dysplasie bronchopulmonaire (Singer et coll., 1997 ; Hughes et coll.,
1999 ; Short et coll., 2003) : la fréquence d’un quotient intellectuel inférieur
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a—2 DS a 8 ans atteint 20 %, soit deux fois plus que chez les grands préma-
turés sans dysplasie bronchopulmonaire. L'impact de la dysplasie broncho-
pulmonaire est particulierement marqué pour les enfants ayant recu une
corticothérapie post-natale (Short et coll., 2003) et pour ceux développant
une microcéphalie (Chiriboga et coll., 2003) ;

e les dilatations ventriculaires (Kuban et coll., 1999 ; Ment et coll., 1999) ;
e le milieu socio-économique, notamment le niveau d’études et les condi-
tions de vie maternels (difficultés matérielles, statut marital) (Ment et coll.,
1996 ; Thompson et coll., 1997 ; Vohr et coll., 2003 ; Kilbride et coll., 2004).
Limpact de ces facteurs apparait trés important pour les prématurés indemnes
de lésions cérébrales et pour les extrémes prématurés.

On connait peu de facteurs périnatals protecteurs vis-a-vis des troubles
cognitifs. La régionalisation des soins (naissance et prise en charge dans un
centre de type III) et la corticothérapie anténatale n’apportent pas de béné-
fice évident a long terme sur les troubles cognitifs (Doyle et coll., 2000).
Toutefois, en cas de lésion cérébrale, I'exposition in utero a une cure de
corticoides serait associée a une fréquence plus faible de troubles cognitifs
(Arad et coll., 2002). A Pinverse, les cures répétées entrainent un déficit de
croissance cérébrale feetale qui pourrait étre délétere a long terme (French et
coll., 1999). Chez les prématurés avec RCIU, les efforts pour assurer un
apport énergétique suffisant dés les premiers jours de vie semblent avoir un
impact positif sur la croissance cérébrale et sur le développement mental

(Brandt et coll., 2003).

Contrairement aux séquelles motrices, les troubles cognitifs observés sont
assez évolutifs dans le temps. Avant 3-4 ans, le diagnostic de troubles cogni-
tifs est difficile : les tests utilisés mettent en évidence avec une fréquence
élevée un abaissement du quotient de développement, notamment chez les
extrémes prématurés, mais ces tests sont assez peu prédictifs des difficultés
ultérieures (Astbury et coll.,, 1990). Entre 4 et 10 ans, on identifie plus
nettement des troubles cognitifs pouvant géner les apprentissages scolaires.
Chez les extrémes prématurés, la fréquence a I'Age scolaire des difficultés
nécessitant une prise en charge spécifique (soutien scolaire, éducation théra-
peutique : orthophonie, ergothérapie...) est 3 a 4 fois plus élevée que dans la
population née a terme (Buck et coll., 2000). Le décalage avec la population
normale A terme est donc manifeste mais il tend a devenir plus discret a
I'adolescence, du moins pour les enfants indemnes de paralysie cérébrale. On
ne retrouve plus a 'adolescence de différence significative entre prématurés
et enfants nés a terme dans les domaines du langage et des compétences
sociales (Avchen et coll., 2001). Ainsi, dans certains domaines, il semble
exister un rattrapage ou une compensation. Toutefois, pour les prématurés
atteints de séquelles motrices, le décalage dans les apprentissages non
moteurs persiste et tend méme 2 s’accentuer avec le temps.
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Troubles du comportement

On observe chez les grands prématurés un certain nombre de troubles du
comportement (Stjernquist et coll., 1999 ; Wolke et coll., 1999 ; Blond et
coll., 2003) : hyperactivité ; troubles de 'attention ; impulsivité excessive,
difficulté a gérer les émotions ; ou au contraire, passivité et timidité exces-
sives ; persévérations.

Ces troubles participent aux difficultés d’apprentissage et altérent les compé-
tences sociales. IIs sont retrouvés avec une fréquence de 25 % a 50 % chez les
anciens grands prématurés 4gés de 4 a 10 ans. IIs sont plus fréquents chez les
enfants ayant un quotient intellectuel bas. Ces troubles semblent s’atténuer
avec le temps: chez les adolescents, ils ne sont pas retrouvés avec une
fréquence supérieure a celle observée dans la population a terme.

Ces troubles du comportement sont souvent mélés a des troubles cognitifs et
il est difficile d’en isoler des facteurs de risque propres. Ils semblent plus
fréquents chez les garcons et chez les enfants ayant eu un retard de croissance.

Le risque de troubles séveres du comportement (troubles envahissants du
développement et autres troubles psychiatriques séveres) peut étre augmenté
chez les prématurés mais ce risque est mal évalué dans la littérature. D’apres
I'expérience des services de soins spécialisés, les troubles séveres de ce type
observés chez des anciens prématurés s’accompagnent le plus souvent d’un
déficit mental.

Séquelles sensorielles

La grande prématurité multiplie par 10 le risque de surdité. Sa fréquence est
évaluée entre 1 % et 4 % (Veen et coll., 1993 ; Weisglas-Kuperus et coll.,
1993 ; Herrgard et coll., 1995). Cette surdité peut étre dépistée précocement
par les oto-émissions acoustiques, complétées éventuellement par les poten-
tiels évoqués auditifs. Toutefois, la normalité de ces examens précoces
n’exclut pas la survenue d’une surdité plus tardive.

La grande prématurité augmente également le risque d’hypoacousie (9 %) par
otite séreuse chronique (Gray et coll., 2001b). Le risque de dysfonction
tubaire est majoré (22 %) en cas d’antécédent de dysplasie bronchopulmo-
naire.

Le risque de cécité par rétinopathie du prématuré est aujourd’hui trés faible
(< 1 %). La rétinopathie reste assez fréquente chez les extrémes prématurés
mais elle est habituellement bien dépistée (suivi par ophtalmoscopie indi-
recte jusqu’a terme) et bien traitée. La grande prématurité reste toutefois une
source importante de problemes visuels (Schalij-Delfos et coll.,, 2000 ;
O’Connor et coll.,, 2002) : strabisme, troubles de la réfraction (surtout
myopie : altération de la croissance du segment antérieur de l'ceil) et
amblyopie.

Lensemble des troubles visuels atteint 25 % a 50 % des anciens grands
prématurés. Le risque est majoré en cas d’antécédent de rétinopathie
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(O’Connor et coll., 2002). Le risque de strabisme est trés augmenté en cas de
séquelles motrices. Le strabisme peut d’ailleurs étre un signe précoce d’infir-
mité motrice.

Epilepsie

Les facteurs de risque de 1'épilepsie infantile sont plus d’ordre prénatal que
périnatal. La prématurité fait partie des quelques facteurs périnatals
mentionnés dans la littérature mais le risque qui lui est attribuable est mal
évalué. Amess et coll. (1998) retrouvaient une prévalence de 4 % parmi les
prématurés de moins de 33 semaines d’aménorrhée. Le risque d’épilepsie chez
les anciens prématurés affecte essentiellement ceux porteurs de 1ésions céré-
brales repérables en imagerie, en particulier les leucomalacies étendues
(Ozawa et coll., 1998 ; Suzuki et coll., 2003) et les hydrocéphalies (Fernell et
coll., 1993). Les prématurés indemnes de lésion en imagerie ne semblent pas
avoir de risque augmenté de convulsions fébriles ou d’épilepsie par rapport
aux nouveau-nés normaux.

Outils prédictifs pour les prématurés

Chez P'enfant prématuré, différents outils de dépistage peuvent étre utiles :
'imagerie cérébrale, I'électrophysiologie et I'examen clinique.

Imagerie cérébrale

Léchographie cérébrale est globalement un bon outil de dépistage des lésions
cérébrales du prématuré. Elle permet de dépister :

e les hémorragies intracraniennes dont la gravité est corrélée au pronostic
neurologique : classification en 4 grades de Papile (Papile et coll., 1978). Un
pronostic défavorable est associé aux hémorragies intraventriculaires de
grades III et IV (Claris, 2003) ainsi qu’aux hydrocéphalies post-
hémorragiques (Fernell et coll., 1993) ;

o les leucomalacies cavitaires : les lésions cavitaires dans les régions parié-
tales ou pariéto-occipitales sont presque constamment associées a des
séquelles motrices. Leur gravité dépend de leur localisation et de leur exten-
sion (Coatantiec et coll., 2003). Les leucomalacies cavitaires pariétales bi-
latérales avec une extension antéropostérieure de 2 centimétres ou plus
évoluent dans tous les cas vers une infirmité motrice sévere avec quadriplégie
(Rogers et coll., 1994) ;

e les zones hyperéchogenes périventriculaires prolongées (plus de 14 jours)
qui peuvent étre un marqueur d’anomalies non cavitaires de la substance
blanche. Le taux de séquelles motrices chez les enfants ayant présenté une
hyperéchogénicité prolongée varie de 10 % a 50 % (Damman et Leviton,
1997) ;

e les dilatations ventriculaires tardives qui peuvent témoigner d’une atro-
phie de la substance blanche périventriculaire. Elles augmentent le risque de
séquelles motrices et cognitives (Kuban et coll., 1999 ; Ment et coll., 1999).
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La valeur prédictive de I"échographie est toutefois limitée. On considere que
30 % a 50 % des anciens prématurés atteints de paralysie cérébrale avaient
des échographies néonatales jugées normales (Pinto-Martin et coll., 1995).

Une meilleure valeur prédictive de I"échographie peut étre obtenue si les
examens sont réalisés avec un échographe de qualité (sonde de 10 MHz),
avec un calendrier précis jusqu’a terme et surtout par des opérateurs formés et
sensibilisés au devenir des prématurés. La valeur prédictive négative pour les

séquelles motrices peut atteindre 95 % dans ces conditions (Jongmans et
coll., 1993).

Limagerie par résonance magnétique fait aujourd’hui 'objet de nombreuses
études chez le prématuré. Elle permet sans doute de mieux visualiser les
anomalies non cavitaires de la substance blanche (Maalouf et coll., 2001 ;
Debillon et coll., 2003). Toutefois on manque encore de données concernant
la valeur prédictive de cet examen.

Electrophysiologie

Lélectroencéphalogramme (EEG) est un outil intéressant chez le prématuré
pour le dépistage des anomalies cérébrales. On peut observer deux types
d’altérations :

o des altérations aigués, souvent précoces : les pointes positives rolandiques
(PPR), qui sont fortement corrélées aux lésions de leucomalacies périventri-
culaires et aux handicaps neuromoteurs (Marret et coll., 1997 ; Baud et coll.,
1998). Les PPR peuvent étre isolées ou associées a de graves anomalies du
tracé de fond. La valeur prédictive positive des PPR dépasse 90 % lorsque les
PPR sont typiques et nombreuses ;

o des dysmaturités électroencéphalogaphiques : aspect immature du tracé
EEG chez un prématuré arrivant 2 terme. Ces dysmaturités peuvent étre
annonciatrices de troubles cognitifs avec une valeur prédictive positive de

30 % (Watanabe et coll., 1999).

Lintérét de 'EEG est tempéré par sa faisabilité limitée : peu d’équipes de
néonatologie disposent d'un neurophysiologiste compétent dans l'interpréta-
tion des EEG du prématuré.

Examen clinique précoce

Lexamen clinique est souvent trés pauvre chez le prématuré, c’est pourquoi
on a recours a des examens complémentaires. Méme arrivé a terme, il est
souvent difficile d’évaluer un enfant encore fatigué et convalescent. Les
données cliniques deviennent pertinentes dans les premicres semaines post-
terme. Deux types d’examens neurocliniques sont alors intéressants pour la
prédiction des problémes moteurs :

o 'observation de la motricité spontanée selon la méthode de Prechtl
(Prechtl et coll., 1997) ; elle nécessite un enregistrement vidéo ;

e I'examen des postures et des réactions posturales antigravitaires selon
I'enseignement de Le Métayer (Le Métayer, 1993). L'examen de Grenier
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(avec la réaction latérale d’abduction) a également une trés bonne valeur
prédictive négative permettant de rassurer précocement les parents lorsque la
réponse est complete (Hernandoréna et coll., 1995).

En pratique aujourd’hui, peu de médecins amenés a suivre les prématurés sont
formés a 'une de ces techniques d’examen. Elles sont encore du domaine des
spécialistes.

Accidents neurologiques du nouveau-né a terme

Sous ce terme, on entend les différentes pathologies susceptibles de léser le
cerveau en période périnatale :

e les asphyxies périnatales ;

e les accidents vasculaires cérébraux (AVC) ;

¢ les méningites et méningo-encéphalites ;

e les hémorragies intracrAniennes spontanées ou traumatiques.

Les asphyxies et les AVC sont les accidents les plus courants et leur pronostic
est aujourd’hui assez bien établi. Pour les autres situations, plus rares, le
pronostic dépend de I'extension des lésions cérébrales ; leur impact est certai-
nement important mais n’est guere chiffrable.

Pronostic des encéphalopathies néonatales

Le terme « encéphalopathie néonatale » est un terme général employé pour
toute situation altérant le comportement neurologique du nouveau-né, sans
en préciser la cause, laquelle n’est d’ailleurs pas toujours clairement identi-
fiable. Ces encéphalopathies englobent les encéphalopathies post-anoxiques
et les AVC. Les encéphalopathies sont classées sur des criteres cliniques et
électroencéphalographiques en 3 stades de gravité croissante — mineures,
modérées, séveres —, selon le classique score de Sarnat (Sarnat et Sarnat,
1976). La classification de Badawi et coll. (1998) et de Dixon et coll. (2002)
mérite aussi d’étre adoptée car elle repose sur des criteres cliniques faciles a
relever et instaure un score pronostique plus discriminant entre encéphalo-
pathie modérée et encéphalopathie sévere. Les encéphalopathies séveéres sont
associées a un pronostic particulierement sombre : 1/3 de déces, 1/3 de
séquelles (souvent lourdes), 1/3 de survivants normaux (Dixon et coll.,
2002). Les encéphalopathies modérées sont associées a 25 % de séquelles
neurologiques, au sein desquelles on compte 10 % d’infirmité motrice.
Lencéphalopathie néonatale post-asphyxique augmente aussi le risque de
déficit auditif : ce dernier est évalué a environ 10-15 % (Jiang, 1998 ;

Mencher et Mencher, 1999).

Point important, les enfants nés dans un contexte d’asphyxie périnatale mais
qui ne présentent pas de signes d’encéphalopathie (ou des signes mineurs
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rapidement résolutifs) ont un pronostic équivalent a la population de réfé-
rence : leur évolution a long terme (apprentissages scolaires) est normale

(Robertson et coll., 1989).

Outils prédictifs chez les nouveau-nés a terme

Chez le nouveau-né a terme, le pronostic neurologique peut étre précisé avec
une assez bonne acuité (mieux que chez le prématuré) par la combinaison des
trois éléments suivants: la clinique, les examens neurophysiologiques et
I'imagerie.

Clinique

La gravité initiale de I’encéphalopathie oriente le pronostic (cf. supra). La
récupération clinique apreés cette phase d’encéphalopathie est également
importante. Les données cliniques de I'examen neurologique du nouveau-né
a terme sont trés informatives. Avec un examen fin et rigoureux, la prédicti-
vité peut atteindre 90 % (Amiel-Tison, 2002). En pratique courante, avec un
examen standard (posture et tonus, contact visuel, prise des biberons), les
valeurs prédictives positives et négatives sont inférieures a 80 % (Zupan-

Simunek et coll., 2003).

Electrophysiologie

LEEG est trés informatif dans les encéphalopathies néonatales du bébé a
terme (d’Allest et coll., 1995). Le pronostic repose plus sur 'analyse du tracé
de fond que sur la présence ou non de crises. Linterprétation de I'EEG
nécessite le concours d’un neurophysiologiste averti.

Les potentiels évoqués sont aussi utiles (potentiels évoqués somesthésiques,
potentiels évoqués auditifs et du tronc). Ils ont de bonnes valeurs prédictives
positives et négatives (inférieures ou égal a3 90 %) mais ils sont réalisables
dans peu d’endroits (Scalais, 1995).

Imagerie

Chez le nouveau-né a terme, 'imagerie de choix est I'imagerie par résonance
magnétique (IRM). Pour certaines équipes, sa valeur prédictive concernant
les handicaps moteurs serait proche de 100 % (atteinte des noyaux gris
centraux ou de la capsule interne) (Rutherford et coll., 1998). Toutes les
équipes n'ont cependant pas cette expérience : il existerait plus de faux-
négatifs. Comme pour les autres examens, I'interprétation de I'IRM nécessite
qu’elle soit faite dans de bonnes conditions techniques, 2 un moment donné
(les anomalies peuvent régresser) et que la lecture soit assurée par un radio-
logue ayant fait son apprentissage sur le sujet par une large série de corréla-
tions radiocliniques.
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Autres situations a risque

De nombreuses autres situations a risque existent mais leur impact est difficile
a évaluer, soit parce qu’elles sont rares, soit parce qu’elles s’associent a une
autre situation a risque, par exemple la prématurité.

Les jumeaux et en particulier les jumeaux monochoriaux peuvent présenter
des lésions cérébrales clastiques acquises in utero ou en période post-natale.
Le risque est important surtout lorsqu’il existe un syndrome transfuseur-
transfusé. Indépendamment des facteurs de prématurité et d’hypotrophie qui
sont souvent associés a la prématurité, il semblerait que les jumeaux aient
également un risque augmenté de malformations (Mastroiacovo et coll.,

1999).

Les enfants a terme de petit poids de naissance ont statistiquement un risque
plus élevé que la population normale de développer des déficits attentionnels
et des troubles des apprentissages (Leitner et coll., 2000 ; O’Keeffe et coll.,
2003). Limpact du retard de croissance est corrélé a sa sévérité (inférieur au
3¢ percentile) plus qu’a son caractere symétrique. La notion classique selon
laquelle les RCIU symétriques ont un moins bon pronostic neurologique que
les RCIU asymétriques (croissance du parametre périmetre crinien moins
altérée que celle du poids et de la taille) n’est donc pas évidente. D’autre part,
le risque de troubles cognitifs ou comportementaux redevient similaire 2
celui de la population normale pour les enfants ayant un bon rattrapage
staturo-pondéral (Leitner et coll., 2000). Le pronostic est également forte-
ment corrélé au niveau d’études maternel (Leitner et coll., 2000). Les enfants
hypotrophes ayant un mauvais rattrapage peuvent avoir un retard de crois-
sance dont I'origine n’est pas (ou pas uniquement) périnatale ; dans ces cas il
pourrait exister des facteurs prénatals de mauvais développement neurolo-
gique.

Pour les nouveau-nés macrosomes, le risque de séquelles semble essentielle-
ment lié aux complications lors de I'accouchement : traumatismes (paralysie
du plexus brachial) et asphyxie (Oral et coll., 2001). Le risque de séquelles
motrices est multiplié par 4 chez les enfants ayant un poids de naissance
supérieur ou égal 2 5 000 g.

Les nouveau-nés exposés in utero a des toxiques présentent également des
risques de séquelles, en particulier ceux exposés a I’alcool, a certaines drogues
(cocaine), au tabac ou a certains médicaments (Lejeune et coll., 2003). Pour
I'alcool, le risque de troubles neuro-développementaux est majeur lorsqu’il
existe un syndrome d’alcoolisation feetale avéré avec microcéphalie et
dysmorphie : déficit intellectuel constant, troubles du comportement. Il reste
non négligeable pour les formes plus frustes d’alcoolisation feetale. Encore
insuffisamment évalué, le tabac serait responsable de déficits intellectuels et
de troubles du comportement. Il est bien sir difficile de dissocier le role
propre de ces expositions in utero de celui des facteurs psychosociaux mater-
nels qui sont souvent associés. Pour tous ces toxiques, la présence d’un retard
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de croissance intra-utérin et plus encore celle d’'un petit périmetre crinien
sont des marqueurs qui doivent alerter.

Linfection périnatale augmente le risque de paralysie cérébrale pour les
nouveau-nés a terme (Nelson, 2002) mais son impact propre est difficile a
chiffrer car dans les cas observés de paralysie cérébrale, elle est souvent
associée a un contexte d’asphyxie périnatale.

Les pathologies graves a la naissance sont également facteurs de risque de
déficiences ultérieures. Il s’agit de pathologies ayant menacé le pronostic
vital, de séjour prolongé en réanimation, d’ictére sévere (risque de surdité)
voire, exceptionnellement aujourd’hui, d’ictére nucléaire, de malnutrition
post-natale. Toutes ces pathologies séveres, méme sans accident neurologique
avéré, augmentent le risque de troubles du développement et de surdité. Les
mécanismes étant multifactoriels (hypoxie, troubles hémodynamiques,
perturbations métaboliques, malnutrition, médicaments potentiellement
neurotoxiques ou ototoxiques...), 'amplitude des risques est difficile a chif-
frer.

En conclusion, les situations périnatales exposant a un risque de troubles du
développement neurologique ou sensoriel sont nombreuses. Dans la majorité
des cas, les examens paracliniques (électrophysiologie, imagerie...) aident a
préciser le risque mais leur normalité n’est jamais suffisante pour garantir la
normalité du développement. Ainsi, lorsqu’une situation a risque est repérée
en période néonatale, un suivi prolongé de 'enfant est toujours nécessaire.
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5

Principales étiologies
des facteurs de risque

Plusieurs éléments antérieurs a 'accouchement sont désormais bien identifiés
comme a 'origine des facteurs de risque de handicap ou déficience pour le
foetus ou le nouveau-né. Les causes de prématurité, retard de croissance
intra-utérin ainsi que diverses anomalies ou pathologies sont explorées
successivement. Les événements au moment de I'accouchement sont égale-
ment étudiés en tant que facteurs de risque de déficience ou handicap.

Accouchement prématuré

La morbidité néonatale est élevée chez les enfants prématurés. Environ la
moitié des paralysies cérébrales concernent des enfants nés avant terme
(Hagberg, 2001). La prévalence se situe entre 85 et 95 pour 1 000 naissances
vivantes avant 28 semaines révolues d’aménorrhée (SA), 50 et 60 pour
1 000 naissances entre 28 et 31 SA, 3 et 6 pour 1 000 naissances entre 32 et
36 SA et environ 1 pour 1 000 naissances a terme (Hagberg, 2001 ; Topp,
2001).

La proportion de naissances avant 37 SA ne diminue pas. Elle a méme
augmenté entre 1995 et 1998, passant de 5,9 % a 6,8 %, essentiellement par
augmentation de la prématurité « modérée » entre 35 et 37 SA (Blondel et
coll., 2001). Ce taux est meilleur que celui des Etats-Unis, 10 %, et se situe
dans la fourchette moyenne européenne (Ancel, 2002). Il est de 4,9 % pour
les grossesses uniques, appelées aussi grossesses singletons. Environ un tiers de
la prématurité est médicalement induite, deux tiers sont spontanés. Au sein
de la prématurité spontanée, on distingue le travail prématuré 2 membranes
intactes (1/3 des accouchements prématurés) du travail prématuré 2
membranes rompues (entre 14 % et 42 %) (Ancel, 2002). Cependant, il
existe des variations en fonction de I'Age gestationnel documentées par
I’enquéte EPIPAGE. Ainsi, le travail 2 membranes intactes est d’autant plus
fréquent qu'il se produit tdt dans la grossesse : 25 % des accouchements

prématurés entre 27 et 32 SA, 44 % entre 24 et 26 SA et 69 % avant 24 SA
(Ancel, 2002).
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Il convient cependant de garder a l'esprit qu’environ la moitié des enfants
présentant un déficit d’origine périnatale sont nés a terme (Grether et coll.,
1992 ; Nelson, 2003).

Facteurs de risque de prématurité

Plusieurs facteurs de risque sont classiquement associés a la prématurité. Les
facteurs de risque exposant a la prématurité modérée et a la trés grande
prématurité sont les mémes. L'association est cependant plus forte pour
certains facteurs de risque, parmi lesquels le niveau socio-économique, 1'age
maternel avancé, I'indice de masse corporelle élevé, les antécédents obstétri-
caux et le tabagisme (Ancel et coll., 1999). Le travail prématuré est souvent
associé a une autre complication de la grossesse : hypertension artérielle
(HTA) (2 %), placenta praevia (PP) (4 %), hématome rétroplacentaire
(HRP) (7 %), pathologie hémorragique (16 %). La contribution relative des
différents facteurs de risque varie en fonction de I’Age gestationnel. Lettieri et
coll. (1993) montrent, dans une étude portant sur 50 accouchements préma-
turés entre 23-26 SA, que les anomalies placentaires (PP, HRP) sont
fréquemment associées a la trés grande prématurité (50 %), ainsi que les
infections (38 %) et les facteurs immunologiques (30 %). Sont retrouvés
également comme facteurs associés, la béance cervicale (16 %), les patholo-
gies maternelles (10 %), les traumatismes et la chirurgie lourde (8 %) et les
anomalies foetales (6 %). Ces causes sont associées entre elles dans 58 % des
cas, isolées dans 38 % des cas. Dans 4 % des cas, aucun facteur n’est identifié
en association avec la prématurité.

Linfection prénatale est également une cause importante de travail préma-
turé & membranes intactes. Les travaux de Romero et coll. ont retrouvé une
infection intra-amniotique asymptomatique dans 13 % des cas de travail
prématuré 23 membranes intactes (Romero et coll., 2001). Dans 37 % des cas,
une chorio-amniotite se développe secondairement. Le retard de croissance
intra-utérin est un facteur de risque de prématurité (Zeitlin et coll., 2000).

Les conditions socio-économiques défavorables constituent un facteur de
risque de prématurité, de méme que les conditions de vie familiale (Ancel,
1999 ; Zeitlin, 2002). A partir d'une enquéte cas-témoins européenne, Ancel
et coll. (1999) ont observé un exces de risque de grande prématurité lorsque
les femmes vivaient en couple non marié (odds ratio, OR : 1,46 ; IC 95 %
[1,25-1,70]), comparé a des femmes vivant en couple marié ; le risque était
supérieur lorsque les femmes ne vivaient pas avec le pere de I'enfant (OR :
1,87;1C 95 % [1,51-2,32]). La fréquence de la prématurité dans les grossesses
multiples justifie une approche singuliére.

Il faut pouvoir reconnaitre les menaces d’accouchement prématuré (MAP)
dans un objectif de prévention de la prématurité d’abord et des handicaps et
déficiences qui peuvent lui étre associés ensuite. Les MAP constituent la
premiére cause d’hospitalisation pendant la grossesse en France : plus du tiers
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(38 %) des 20 % d’hospitalisations (Ancel, 2002). Les criteres sont cliniques,
biologiques et échographiques :

e cliniques : association de contractions et de modifications cervicales. De
nombreux faux-positifs sont toutefois observés : 50 % des MAP cliniques (20
a 67 % selon les études) accouchent avant 37 SA (Ancel, 2002) ;

e biologiques : fibronectine, interleukine 6 ;

e ¢échographiques : mesure du col, protrusion des membranes.

Facteurs pronostiques de handicaps ou déficiences
en cas de prématurité

Le sexe de ’enfant semble jouer un role avec une tendance a 'augmentation
du risque pour les garcons. Les infections exercent un effet négatif surajouté
(O’Shea et coll., 1998). En revanche, la prééclampsie est associée a un
moindre risque (O’Shea et coll., 1998). Enfin, il est important de rappeler le
bénéfice de la corticothérapie prénatale de maturation feetale par la béta-
méthasone sur la morbidité et la survenue d’hémorragies intraventriculaires

(Crowley, 2000).

Retard de croissance intra-utérin

Plusieurs études confirment que la mortalité, la morbidité et les séquelles sont
plus fréquemment observées chez les grands prématurés ayant un retard de
croissance intra-utérin (Pena et coll., 1988 ; Arnold et coll., 1991 ; Paz et
coll., 1993 ; Schiff et coll., 1993 ; Sung et coll., 1993 ; Tyson et coll., 1995 ;
McCarton et coll., 1996 ; Piper et coll., 1996).

Hémorragies intraventriculaires et leucomalacies

Les hémorragies intraventriculaires et les leucomalacies dépendent :

e du sexe de I'enfant : il semble exister une tendance a I'augmentation du
risque chez les garcons ;

e des pathologies de la grossesse : 'infection constitue un facteur de risque
surajouté ; la prééclampsie pourrait avoir un role réducteur du risque (OR :
0,3 ; IC 95 % [0,1-0,8], O’Shea et coll., 1998) ;

e de la corticothérapie prénatale : 'administration de bétaméthasone est
associée a une diminution du risque de séquelles neurologiques (OR : 0,62 ;
IC 95 % [0,36-1,08], méta-analyse de Crowley, 2000) ;

e du lieu de naissance, qui parait avoir un impact sur le devenir a long terme
des enfants prématurés.

Lieu de naissance

Le devenir des prématurés a été significativement amélioré par I'introduction
des unités de soins intensifs néonatals dans les années 1960 (Budetti et
McManus, 1982), puis par la régionalisation de la prise en charge périnatale

dans les années 1970 (McCormick et coll., 1985). Le bénéfice du transfert

des meres a haut risque vers les centres périnatals avant I"accouchement au
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lieu du transfert les enfants apres leur naissance (enfants dits outborn) a été
démontré par des travaux rapportant des taux de survie des enfants de petit
poids et des enfants prématurés meilleurs pour les enfants nés dans des
centres de niveau III que pour les outborn (Phibbs et coll., 1996 ; Doyle et
coll., 1997), avec des incidences d’hémorragies intraventriculaires, de leuco-
malacies et d’entérocolites nécrosantes plus importantes pour les outborn
(Bucher et coll., 1998 ; Towers et coll., 2000). A partir de données frangaises
et avec un recul de deux ans, Truffert et coll. ont montré que la prévalence du
handicap était moindre dans le groupe inborn (Truffert et coll., 1998).

Un travail récent (Lee et coll., 2003) confirme l'intérét du transfert in utero
pour les grands prématurés de moins de 30 SA, sans retrouver de bénéfice
pour la population des plus de 30 SA. Les bénéfices du transfert pourraient
étre augmentés pour les enfants de plus de 30 SA en ciblant la population des
femmes 2 transférer en anténatal en fonction de facteurs de risque (retard de
croissance intra-utérin, malformation ou infection).

Les enfants grands prématurés nés a Paris ou dans la petite couronne naissent
dans 58 % des cas dans une maternité de niveau Ill. Le pourcentage de
naissances prématurées en niveau III augmente entre 22 et 26 SA, se stabilise
jusqu'a 30 SA et diminue a nouveau au-dela de 30 SA. Ce pourcentage est
plus élevé pour les naissances multiples (71 %) que pour les naissances

uniques (52 %) (Ancel et coll., 2001).

Retard de croissance intra-utérin

Entre 1995 et 1998, la proportion d’enfants de moins de 2 500 g est passée de
6,2 a 7,2 %. La plus grande partie de cette différence provient du groupe
d’enfants pesant entre 2 000 et 2 499 g.

Les embryopathies de nature chromosomique, infectieuse (embryopathies
Torsch), génétique et toxique parmi lesquelles le syndrome « d’alcoolisation
feetale », les malnutritions feetales, les syndromes vasculo-rénaux restent les
premieres causes d’hypotrophie 2 la naissance (pratiquement 50 % des cas).
S’y adjoignent les grossesses multiples, le tabagisme, les maladies vasculaires
chroniques et certaines pathologies maternelles.

Dépistage en population du RCIU

Affirmer un RCIU n’est possible que lorsque la datation du début de grossesse
est précise (anamnese et confirmation par une échographie réalisée aux alen-
tours de la 12° SA). Le diagnostic de RCIU repose sur la clinique et sur
I’échographie. La mesure de la hauteur utérine est une technique simple et
reproductible. Sa sensibilité est médiocre (25 % a 45 % environ) sur un seul
examen. L’échographie occupe donc une place centrale dans le dépistage et le
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diagnostic du RCIU. Sa sensibilité varie en fonction du terme. Elle parait
optimale a 34 SA (Warsof et coll., 1986) : elle est alors de I'ordre de 60 %

pour une spécificité de 85 %.

Certains auteurs préconisent d’associer les criteres cliniques et échographi-

ques afin d’améliorer le dépistage des RCIU ; ils proposent des scores prédic-
tifs (Hill et coll., 1989).

Facteurs pronostiques en cas de RCIU

Les facteurs pronostiques de handicap en cas de RCIU sont :

e |'asphyxie périnatale ;

e |'Age gestationnel ;

e e sexe masculin ;

e un petit périmetre crinien : plus qu'un petit périmetre cranien, c’est le
non-rattrapage du périmetre crinien qui constitue un mauvais pronostic ;

o des troubles métaboliques néonatals: I’hypoglycémie a la naissance
comporte un risque élevé d’anomalies neuro-comportementales ultérieures.

Infections

Il existe deux grands cadres dans lesquels 'infection expose I'enfant a venir a
un risque neurologique : lorsqu’il existe une infection foetale ('infection
maternelle causale étant au second plan, voire asymptomatique) et lorsqu’il
existe une infection maternelle retentissant sur ’ensemble de la grossesse.

Infections maternelles

I1 existe une association significative forte entre la survenue de leucomalacies
périventriculaires cavitaires et la présence d'une chorio-amniotite clinique
(risque relatif, RR: 3; IC95 % [2,2-4,0]) ou histologique (OR: 2,1;
IC 95 % [1,5-2,9]) (Wu et Colford, 2000). Les hémorragies intraventricu-
laires sont multipliées par un facteur de 2 a 4 en cas d’infection intra-utérine
(Dammann et Leviton, 1997). Dans un échantillon de 108 enfants nés a
terme atteints de paralysie cérébrale, comparé a un groupe contrdle de
218 enfants, le facteur de risque principal était la présence d’une chorio-

amniotite (OR: 4,1; IC95 % [1,6-10,1]), rendant compte de 14 % des

handicaps chez les enfants non prématurés (Wu et coll., 2003).

Par ailleurs, des travaux rétrospectifs suggerent qu'il y aurait un bénéfice a
extraire le plus rapidement possible le feetus en cas de chorio-amniotite, y
compris au prix d’'une césarienne (Baud et coll., 2000). Ceci ne peut faire
aujourd’hui Pobjet d’une recommandation en I’absence de données contrd-
lées permettant de confirmer ces résultats.
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Bien qu'il existe des zones de discussion pour lesquelles des travaux restent
nécessaires, ces données ont amené les professionnels a éditer des recomman-
dations pour la pratique clinique en ce qui concerne le portage des agents
pathogeénes que sont le streptocoque B et Escherichia coli, ainsi que pour la
prise en charge des chorio-amniotites’.

Infections foetales

Les infections foetales a cytomégalovirus (CMV), toxoplasmose, herpes,
rubéole augmentent considérablement le risque de déficit neurologique post-
natal (OR: 2,97 ; IC 95 % [1,52-5,80]) (Badawi et coll., 1998). Les consé-
quences des infections par le virus de la rubéole et par le toxoplasme sont
prévenues par le dépistage systématique des séroconversions, inscrit dans la
loi. La question du dépistage systématique des séroconversions maternelles a

CMYV est actuellement en débat (Collinet et coll., 2004).

Cas particuliers des grossesses multiples

Les jumeaux présentent un risque extrémement élevé de prématurité et de
petit poids a la naissance. Le risque de prématurité est multiplié par 10 et le
risque de poids inférieur 2 2 500 g par 11 (Petterson et coll., 1993). Lexces de
risque est observé aussi bien pour la prématurité modérée que pour la grande
prématurité. Ainsi, 9,9 % des jumeaux naissent avant 32 SA au lieu de 0,9 %
des enfants uniques. De méme, la proportion d’enfants de moins de 1 000 g
est de 4,3 % chez les jumeaux et de 0,4 % chez les enfants uniques.

Létat des enfants a la naissance se caractérise par un plus grand nombre de
mort-nés et d’enfants ayant un score d’Apgar inférieur 2 8 2 une minute ou
cing minutes chez les jumeaux que chez les enfants uniques. Lensemble de
ces différences conduit 2 un taux de transfert beaucoup plus élevé chez les
jumeaux. Au total, 46 % des jumeaux sont transférés dans un autre service ou
font I'objet d'une hospitalisation particuliere au sein de la maternité versus
7 % des enfants uniques. Parmi les enfants transférés ou ayant eu une hospi-
talisation particuliere, un quart des jumeaux sont envoyés dans un autre
établissement ; ce chiffre est sensiblement le méme pour les enfants uniques.

Le pronostic neurologique est une des questions centrales posées par les
grossesses multiples. En effet, cette condition est clairement associée a une
morbidité neurologique importante, de 'ordre de 4 fois supérieure a celle des
singletons (Petterson et coll., 1993 ; Williams et coll., 1996).

Le pronostic neurologique global des jumeaux est grevé essentiellement par
la fréquence de '’hypotrophie et de la prématurité chez ces enfants. Le taux

1. Voir les recommandations du College national des gynécologues et obstétriciens francais.
http://www.cngof.asso.fr
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de complications neurologiques a long terme n’est pas différent chez les
jumeaux bichoriaux et chez les singletons aprés appariement pour 1'age et le
poids de naissance, en I'absence de malformation.

Il existe une augmentation du risque malformatif en cas de gémellité, portant
essentiellement sur les anomalies de fermeture du tube neural pour lesquelles

la fréquence est pratiquement doublée (RR : 2,21 ; IC 95 % [1,66-2,96] pour
encéphalocele) (Mastroiacovo et coll., 1999).

Il existe enfin une morbidité spécifique des grossesses monochoriales, indé-
pendante de ces facteurs et responsable de lésions anoxo-ischémiques carac-
téristiques, en lien notamment avec les anastomoses vasculaires
constamment présentes entre les deux circulations. La complication majeure
dans ce cadre est le syndrome transfuseur-transfusé (STT) sévere, ou le
pronostic neurologique des enfants survivants est compromis dans 4 % a
18 % des cas. Ce taux varie en fonction des séries, des thérapeutiques utili-
sées et de la méthode d’évaluation neurologique employée. La destruction au
laser des anastomoses parait cependant assurer la morbidité la plus faible.

En lien ou non avec un STT, le taux de mortalité intra-utérine (MIU) est
trés augmenté en cas de grossesse monochoriale, la MIU d’'un co-jumeau
induisant un risque de I'ordre de 20 % de séquelles neurologiques chez le
survivant.

Indépendamment de la survenue d’un syndrome transfuseur-transfusé ou
d’une mort feetale, une issue négative incluant le déces, le retard mental ou la
paralysie cérébrale est observée chez environ 10 % des jumeaux mono-
choriaux nés vivants (Minakami et coll., 1999).

Souffrances anoxiques per-partum

Environ 10 % seulement des paralysies cérébrales paraissent étres dues a une
asphyxie périnatale. Si 'on considére uniquement la population des enfants
nés A terme, les proportions seraient proches de 15 % (Blair, 2001).

Dans pratiquement la moitié des cas, I'asphyxie néonatale est une consé-
quence du travail, sans qu’elle puisse étre prévenue ou dépistée. En effet, il est
possible que certains cas d’asphyxie per-partum soient une conséquence de
I’état pathologique antepartum. Les autres pathologies dépistées par les indi-
cateurs néonatals d’asphyxie pourraient étre des pathologies d’origine exclu-
sivement prénatale.

N

Le premier probleme vient de la grande difficulté a authentifier I'asphyxie
per-partum dans la mesure ot les indicateurs sont peu spécifiques et communs
A toute la période périnatale (tableau 5.1). Il existe cependant une approche
diagnostique codifiée, fondée sur le diagnostic de 'asphyxie néonatale et sur
la démonstration du role causal des événements survenus pendant le travail.
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Le diagnostic d’asphyxie néonatale est basé sur les critéres suivants :

e score d’Apgar inférieur 2 5 2 5 minutes ;

e pH néonatal inférieur a 7, mais 80 % des enfants auront un développement
normal (King et coll., 1998) ;

e acidose métabolique (lactates, déficit de base) ;

e encéphalopathie hypoxo-ischémique : respiration, tonus, vigilance,
réflexes convulsions, score d’Amiel-Tison.

Dans un second temps, seule I'analyse du travail et les données obstétricales
pourront orienter vers une anoxie per-partum qui ne pourra étre affirmée que
devant des anomalies majeures des éléments de surveillance du travail : enre-
gistrement du rythme cardiaque foetal, pH au scalp, oxymétrie, électro-
encéphalogramme.

Ainsi, la majorité des néonatalogistes ont adopté les criteres diagnostiques du
College britannique d’obstétrique, tels que relayés par MacLennan (1999).

Tableau 5.1: Criteres de diagnostic de l'asphyxie per-partum (d’apres
MacLennan, 1999)

Criteres essentiels de diagnostic de 'asphyxie per-partum
Acidose métabolique : pH < 7,00 et déficit de base > 12 mmol/l
Encéphalopathie précoce chez un enfant né >34 SA
Paralysie cérébrale de type quadriplégie ou dystonie

Criteres suggérant ensemble une origine per-partum
Evénement « sentinelle » d’hypoxie : rupture utérine, procidence
Détérioration subite et prolongée du rythme cardiaque foetal, juste apres I'événement
Score d’Apgar entre 0 et 6 a plus de 5 min post-partum
Atteinte multiviscérale
Imagerie cérébrale précoce altérée

Le second probleme est que les marqueurs dont nous disposons actuellement
ne permettent d’identifier qu'environ 50 % des nouveau-nés qui développe-
ront ultérieurement une paralysie cérébrale d’origine périnatale (Perlman,
1997). Dans ce contexte, l'efficacité des interventions pendant le travail sur
la survenue d’une paralysie cérébrale n’est pas clairement établie (Goffinet et

Bréart, 2003).

Ainsi, 'asphyxie per-partum est un facteur de risque de paralysie cérébrale
probablement modéré, qui passe tout a fait au second plan dans les popula-
tions 2 risque que sont les prématurés ou les enfants présentant un retard de
croissance in utero, par exemple.

Causes de I’anoxie per-partum

I1 est tres difficile de préciser la part relative des différents facteurs de risque
d’anoxie per-partum, car celle-ci varie considérablement en fonction de la
population étudiée et, en particulier, en fonction de son niveau socio-
économique. Dans les pays favorisés, les situations a risque d’anoxie
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per-partum sont les anomalies d’insertion placentaire (OR : 3,74 ; IC 95 %
[2,15-6,51]), la primiparité¢ (3,10; IC95 % [2,57-3,74]), I'abus d’alcool
(1,75 ;1C 95 % [1,18-2,59]), la prééclampsie (1,49 ; IC 95 % [1,06-2,08]), les
enfants de sexe masculin (1,48 ; IC 95 % [1,24-1,77]) et le RCIU (1,33 ;
IC 95 % [1,04-1,70]) (Heinonen et Saarikoski, 2001).

Dans les pays défavorisés, un impact fort du suivi prénatal, du diabete et de la
post-maturité est mis en évidence, méme si les autres facteurs de risque
persistent (Ellis et coll., 2000). Ceci souligne I'importance de la mise en
place de stratégies de suivi de grossesse touchant 'ensemble de la population
dans nos pays développés.

Impact de la voie d’accouchement

De maniere générale, il a été bien démontré qu’'une politique de césarienne
systématique ne permettait pas de faire diminuer le nombre d’enfants atteints
de paralysie cérébrale.

En ce qui concerne l'accouchement par le siege, les résultats, non encore
publiés, de la cohorte francaise EPIPAGE viennent corroborer différents
travaux déja rapportés (Krebs, 1999 ; Sibony et coll., 2003) et s'inscrivent en
faux contre les résultats de la méta-analyse de Hannah et coll., dont les
limites méthodologiques ont été souvent évoquées (Hannah et coll., 2000).
Il ne semble pas exister d’exces de risque lié a 'accouchement par le siege, si
celui-ci a lieu dans le respect des conditions d’accouchement définies par les
professionnels, relayées en particulier par le College national des gynécolo-
gues et obstétriciens francais.

En ce qui concerne les enfants prématurés en position du si¢ge, les résultats
sont contradictoires. A partir de données rétrospectives la majorité des
auteurs retrouvent, le plus souvent, un avantage en termes de morbidité
lorsqu’une césarienne est pratiquée (Ingemarsson et coll., 1978; De
Crespigny et Pepperell, 1979). Des travaux plus récents soulignent I'impor-
tance d’une technique irréprochable permettant de ne pas retrouver de diffé-
rence en termes de devenir néonatal (Richmond et coll., 2002). Cependant,
le travail de Wolf et coll. (1999) apporte un début de réponse a partir d’'une
série d’enfants, examinés a 2 ans, pour lesquels il n’a pas été retrouvé de
différence sauf pour les enfants prématurés nés par voie basse en siege
complet.

Il existe une population d’enfants qui pourraient bénéficier d’une césarienne
précoce : les prématurés soumis a une chorio-amniotite maternelle, pour
lesquels les données rétrospectives paraissent aller dans ce sens (Baud et coll.,
2000). En revanche, aucun travail prospectif randomisé n’a pu trancher
définitivement cette question.
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Anomalies de I’hémostase maternelle ou foetale

De nombreux travaux établissent un lien entre un trouble de ’hémostase
maternelle ou feetale et la survenue d'un handicap neurologique par hémor-
ragie ou par thrombose.

Lexemple le plus classique est 'immunisation plaquettaire materno-feetale.
La thrombopénie feetale ou néonatale est responsable d’hémorragies intra-
cérébrales pouvant entrainer un handicap majeur. Ces allo-immunisations
sont importantes a dépister car elles ont tendance a récidiver et exigent une
prise en charge adéquate (Chabrier et coll., 2002). La relation causale est
également claire pour les infarctus veineux liés a une thrombophilie, facteur
de risque connu de la pathologie thrombotique veineuse, y compris cérébrale.
Cependant, les accidents périnatals d’origine veineuse sont rares comparés
aux accidents d’origine artérielle pour lesquels les mécanismes impliqués sont
moins clairs. Le fait que I'association thrombophilie et infarctus soit attestée
par plusieurs études chez le nouveau-né, alors qu’elle est moins fréquente
pour les sujets plus 4gés, suggere qu'une ou plusieurs caractéristiques du foetus
et du nouveau-né prédisposent spécifiquement cette tranche d’age aux
infarctus cérébraux sur thrombophilie. Les théories actuelles font intervenir
'interface vasculaire materno-feetale placentaire. En effet, des Iésions
d’infarctus, d’occlusion des capillaires feetaux ou de capillarité ombilicale
sont souvent observées sur les placentas d’enfants ayant eu un infarctus
cérébral périnatal. Par ailleurs, un thrombus veineux formé sur ces lésions
peut migrer dans la circulation feetale, embolisant préférentiellement les
artéres cérébrales aprés passage par le foramen ovale (Chabrier et coll.,
2002). Les thrombophilies ont un impact sur le devenir neurologique des
enfants, par l'intermédiaire des anomalies du développement vasculo-
placentaire qu’elles entrainent. Celles-ci sont responsables de prééclampsie,
de retard de croissance intra-utérin ou d’hématome rétroplacentaire. Enfin, il
semble exister une association entre thrombophilie et handicap neurolo-
gique, en 'absence de lésion cérébrale décelable. Son interprétation est plus
complexe et de nombreuses hypotheses faisant intervenir les facteurs de
croissance neuronale ainsi que les facteurs d’angiogenése sont en cours
d’exploration.

En raison notamment du caractere différé de la découverte d’'une anomalie
neurologique par rapport a 'accident initial, les difficultés méthodologiques
font qu'il n’existe pas de travaux permettant d’estimer la part des anomalies
de ’hémostase dans la survenue du handicap d’origine périnatale.

Les allo-immunisations plaquettaires maternelles ne sont dépistables qu’en
présence d’'un cas index, diagnostiqué en régle face a une thrombopénie
néonatale.

Compte tenu de la fréquence des thrombophilies (a titre d’exemple, 5-7 %
pour la mutation Leiden du facteur V) et de leur part probablement tres
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modeste dans la survenue du handicap périnatal, leur dépistage systématique
face a toute grossesse n’est pas justifié.

Intoxications foetales

Les facteurs environnementaux peuvent étre classés en trois catégories selon
les connaissances sur leur impact néonatal : les facteurs certainement délé-
teres tels que I'éthanol, les facteurs suspects et les facteurs inoffensifs

(Gressens et coll., 2001).

Facteurs certainement déléteres

Un certain nombre de facteurs comme ’alcool, la cocaine, d’autres drogues
parmi lesquelles les anticonvulsivants sont considérés comme des facteurs
déléteres.

Alcool

Lalcool traverse aisément la barriere placentaire, passant ainsi de la mere a
I'enfant. Les concentrations d’éthanol dans le liquide amniotique et chez le
foetus atteignent alors des valeurs comparables a celles mesurées dans le sang
maternel. De plus, le taux en éthanol dans le lait maternel est de 10 % plus
élevé que dans le sang (Inserm, 2001). Divers troubles peuvent se manifester
chez I'enfant selon 'ampleur de 'intoxication : baisse du poids du bébé a la
naissance, accouchement prématuré, troubles du comportement et méme
séveres anomalies du développement physique et psychologique. Les manifes-
tations les plus graves de 'exposition prénatale a I’alcool portent le nom de
syndrome d’alcoolisation feetale. Son incidence est estimée entre 0,5 et 3
pour 1 000 naissances. Il se caractérise chez I'enfant par des malformations
craniofaciales, un retard de croissance et des handicaps comportementaux et
cognitifs. Le risque d’accoucher d'un enfant de faible poids ou d’un enfant
présentant des troubles cognitifs apparait généralement pour des consomma-
tions supérieures ou égales a 20 g par jour. Néanmoins, d’apres les études
expérimentales, il n’a jamais été mis en évidence de dose seuil en deca de
laquelle la consommation d’alcool serait sans danger pour le feetus, durant
toute la période de la conception 2 la naissance.

Le développement de tous les organes peut étre contrarié par une exposition
prénatale a I'alcool mais c’est sur le systéme nerveux central que 1'éthanol
exerce ses principaux effets, avec parfois de lourdes conséquences sur le
développement psychomoteur de 'enfant. Dans un groupe de femmes ayant
consommé au moins 2 a 3 verres d’alcool par jour pendant leur grossesse, une
diminution du quotient intellectuel, de 5 a 7 points, a été mise en évidence
chez leur enfant d’Age préscolaire ou scolaire (Inserm, 2001). Une étude
(Streissguth et coll., 1994) a permis de suivre jusqu’a I'Age de 14 ans des
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enfants dont les meres avaient consommé de telles quantités d’alcool
pendant leur grossesse. Ces jeunes rencontrent, pour la plupart, des
problémes de mémorisation et d’apprentissage (Olson et coll., 1998).

Enfin, les travaux longitudinaux réalisés par 1’équipe de Streissguth ont
permis de montrer que les enfants exposés in utero a 'alcool par la consom-
mation maternelle rencontraient des difficultés particulieres a long terme
(Famy et coll., 1998 ; Kelly et coll., 2000) : problemes de santé mentale
(94 % des cas) ; difficultés scolaires majeures (60 %) ; problemes avec la
justice chez les adolescents et les adultes (60 %) ; incarcération ou héberge-
ment forcé (50 %) ; conduites sexuelles inappropriées chez les adolescents et
les adultes (49 %) ; problemes de consommation abusive d’alcool ou de
drogues (35 %) ; incapacité de vivre de facon autonome ou de conserver un
emploi (80 %).

Diabéte maternel

Le diabete peut avoir un impact sur le développement neurologique des
enfants par différentes voies. Il existe une augmentation du risque malfor-
matif en cas de diabéte insulinodépendant mal équilibré durant la période
autour de la conception (Miller et coll., 1981). Un risque accru de troubles
du développement cérébral et peut-étre d’anomalies du comportement est
observé en cas de diabete maternel pendant la grossesse, y compris en cas de
diabete gestationnel pur (Ornoy et coll., 1999). Ces conclusions sont fondées
essentiellement sur des travaux expérimentaux chez le rongeur et retrouvées
sur de tres petites séries chez ’humain. Elles nécessitent d’étre confirmées par
des études de cohorte avant que des conclusions définitives puissent étre
diffusées. Le substratum anatomique pourrait étre des Iésions de ’hippocampe
liées a des anomalies métaboliques périnatales associées au diabete maternel :
déficit en fer, hypoxie chronique, conséquences des hypoglycémies néona-

tales (Nelson, 2000).

Phénylcétonurie non traitée

La phénylalanine en concentration élevée agit comme une substance térato-
géne et enfant d’'une mere phénylcétonurique dont le régime n’est pas
strictement controlé présente un risque trés élevé de retard mental, de
microcéphalie, de retard de croissance intra-utérin et de malformation
cardiaque. Depuis I'introduction du test de détection des maladies métaboli-
ques a la naissance (test de Guthrie) et du traitement préventif par le régime
pauvre en phénylalanine, la phénylcétonurie ne semble plus étre un
probléme important. Toutefois, le probleme subsiste pour la phénylcétonurie
maternelle dans sa forme subclinique. Par conséquent, ces femmes sans retard
mental ignorent parfois leur maladie. Leurs taux de phénylalanine sont inof-
fensifs pour elles, mais, & cause du systétme de transport placentaire trés
performant, ils seront toxiques pour leur enfant. Il est donc fortement recom-
mandé de doser la phénylalanine plasmatique chez toute mere d’'un enfant
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présentant un tableau clinique compatible avec le syndrome d’hyperphényl-
alaninémie fcetale.

Facteurs suspects ou sans impact

Parmi les facteurs suspects d’étre impliqués dans le risque périnatal, il faut
citer 'exposition au plomb, les benzodiazépines et la nicotine. Les facteurs
qui ont été démontrés comme étant sans impact sur le développement céré-
bral sont les doses modérées de caféine et la méthadone.

Autres facteurs de risque

Parmi d’autres facteurs de risque, citons les déficits nutritionnels et les
facteurs sociaux et environnementaux.

Déficits nutritionnels

Le déficit en folates peut avoir un impact sur le développement neurologique
des enfants par l'intermédiaire des anomalies de fermeture du tube neural
auxquelles il est associé. Le syndrome d’insuffisance thyroidienne congénital
est une maladie endémique due 2 une insuffisance en iode de environne-
ment soit directe, soit résultant d’une insuffisance thyroidienne maternelle.

Facteurs sociaux et environnementaux

Méme s'il est difficile de faire la part des facteurs socio-environnementaux et
des pathologies induites par les conditions de vie, il n’en reste pas moins que
de nombreuses études convergent pour suggérer un impact indépendant de
ces facteurs sur la survenue d’'un handicap néonatal.

Ainsi, Badawi et coll. (1998) retrouvent une augmentation du risque lorsque
la mere est sans emploi (OR: 3,6 ; IC 95 % [1,10-11,80]), fait un travail
manuel (3,84 ; IC95 % [1,43-10,28]) ou est femme de ménage (2,48 ;
IC 95 % [1,14-5,39]) comparé aux enfants dont la mére est commercante ou
employée. De méme, on retrouve comme facteur de risque I’absence de

couverture sociale (OR : 3,46 ; IC 95 % [1,25-9,59]).

Le suivi des enfants nés hypotrophes a mis en évidence un impact significatif
sur leur développement, mesuré a 3 ans, du quotient intellectuel de leur
mere, de son statut marital et de son environnement social (Bacharach et

Baumeister, 1998).

Le role du suivi prénatal est également suggéré par de nombreux travaux.
Ainsi, Vintzileos et coll. (2002) retrouvent une différence significative, en
termes de mortalité néonatale, entre des groupes de meéres ayant eu une
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bonne surveillance médicale et des groupes de meres n’ayant pas bénéficié de
suivi prénatal. Ce travail confirme également I'impact du milieu socio-
économique. De la méme facon, de nombreux travaux retrouvent une asso-
ciation forte entre la survenue de complications obstétricales et le manque de
suivi prénatal. Compte tenu du lien entre I'occurrence de complications
obstétricales et la survenue de séquelles a long terme, il est tentant d’extra-
poler que I'absence de suivi, dont on sait qu'il est directement lié au niveau
socio-économique et aux difficultés d’acces aux soins, est un facteur de risque
de survenue de séquelles neurologiques.

Contributions relatives des différents facteurs de risque

Le poids relatif des différents facteurs de risque de handicap néonatal est
difficile & préciser car peu de travaux sont tout 2 fait satisfaisants sur le plan
méthodologique. Cependant, la majorité des auteurs s’accordent pour
imputer a la prématurité la moitié des handicaps d’origine périnatale (tableau
5.I1). Pour les enfants nés a terme, les facteurs de risque majeurs sont la
chorio-amniotite (OR : 4,1 ; IC 95 % [1,6-10,1]), le RCIU (OR : 4 ; IC 95 %
[1,3-12,0]), Porigine ethnique noire (OR : 3,6 ; IC 95 % [1,4-9,3]) et un age
maternel supérieur 4 25 ans (OR : 2,6 ; IC 95 % [1,3-5,2]). Ces résultats ont
été obtenus a partir d'une cohorte d’enfants nés a terme en Californie.
Etaient exclues de ces données les anomalies constitutionnelles, génétiques
ou morphologiques (Wu et coll., 2003).

Tableau 5.11 : Etiologie des paralysies cérébrales d’origine anté-, péri- et
néonatale

80 % sont d’origine anténatale
Prématurité (50 %)
Retard de croissance intra-utérin
Infections (embryofcetopathies : rubéole, toxoplasmose...) : 11 %
Niveau socio-économique et socioculturel
Intoxications durant la grossesse (alcoolisation feetale...)
Hérédité
Malformations cérébrales
Aberrations chromosomiques (trisomie 21, Klinefelter, cri du chat), anomalies du chromosome X
Erreurs innées du métabolisme (phénylcétonurie...)

10 % sont dues a un accident per-partum
Anoxie (manque d’oxygéne) cérébrale
Hémorragie cérébrale
Ictere nucléaire...

10 % sont des séquelles d'affections survenues apres la naissance
Séquelles de méningite
Séquelles d’encéphalite
Séquelles de traumatisme craniocérébral
Séquelles d'intoxication (plomb, oxyde de carbone, médicaments)
Séquelles d’anoxie (mort subite récupérée, noyade...)
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En conclusion, il faut distinguer le handicap survenant chez les nouveau-nés
a risque, essentiellement les prématurés mais également les enfants hypotro-
phes ou exposés a différentes pathologies menagant le développement céré-
bral, et le handicap survenant chez les nouveau-nés a terme sans risque
prévisible.

Alinsi, si le taux de déficience est beaucoup plus important chez les enfants
prématurés, et notamment chez les grands prématurés de moins de 33 SA (de
I'ordre de 3 2 10 %), il est important de noter que la moitié des déficiences ou
handicaps séveres de 'enfant concerne des enfants nés a terme ou preés du
terme.

Différents facteurs influencent le devenir des prématurés : des facteurs intrin-
seques tels que I'Age gestationnel, le poids de naissance, le sexe, la gémellité
ou les pathologies néonatales (lésions cérébrales, dysplasie bronchopulmo-
naire...) et des facteurs environnementaux tels que les prises en charge pré- et
post-natales ou 'environnement familial et social.

Les autres facteurs de risque reconnus de handicap périnatal, en dehors de la
prématurité, sont le retard de croissance, 'exposition prénatale a des toxiques
(alcool, drogues...), les infections périnatales, les accidents neurologiques
divers (accident vasculaire cérébral, traumatisme, hémorragie...).

Les grossesses multiples posent un probleme spécifique car elles exposent au
risque de prématurité et de retard de croissance. Cependant, mis a part le cas
particulier des jumeaux monochoriaux, le devenir neurologique des jumeaux
n’est pas différent de celui des singletons aprés appariement sur I'Age et le
poids de naissance.

Concernant I'enfant né a terme considéré comme non a risque en prénatal,
un autre facteur de risque de survenue de déficience et handicap au moment
de la naissance est I'encéphalopathie néonatale. ’asphyxie néonatale est,
dans environ 50 % des cas, une conséquence du travail, sans pour autant
qu'elle puisse étre prévenue ou dépistée. En ce qui concerne I'impact de la
voie d’accouchement, les résultats des travaux sont divergents. D’une
manilre générale, il ne semble pas qu'une politique de césarienne systéma-
tique permettrait de diminuer le nombre d’enfants atteints de paralysie céré-

brale.

Enfin, au moins un quart des enfants qui présenteront un handicap neurolo-
gique ne font pas partie d’'un groupe a risque en néonatal. Pour ces enfants,
les difficultés psychosociales de leur famille constituent un facteur de risque
indépendant.

Au total, les causes prénatales sont probablement responsables de la plupart
des handicaps d’origine périnatale. Ces causes étant trés hétérogenes, il faut,
dans la perspective de leur prévention, développer des actions selon des axes
trés variés. Cependant, les causes prénatales ont parfois un dénominateur
commun. Ainsi, '’Age maternel est associé a I'augmentation de nombreuses
causes de handicap (RCIU, prématurité, anomalies de la morphogenése...).
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Il convient donc de rappeler 'importance de débuter le plus tot possible
(avant I'age de 35 ans) la premigre grossesse. Les facteurs socio-économiques
jouent également un rdle prépondérant, étant potentiellement responsables
de prématurité, de RCIU, de déficits nutritionnels, d’asphyxie péripartum par
mangque de suivi (dépassement de terme, RCIU négligé, diabéte non pris en
charge...). Il est bien entendu difficile de résoudre le probleme de la précarité.
Au moins faut-il avoir a I'esprit I'importance d’une prise en charge optimale
dans ces populations a haut risque. Cette prise en charge nécessite que des
moyens médico-psycho-sociaux soient mis en ceuvre afin de dépister les situa-
tions a risque et de pouvoir développer des stratégies adaptées.
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§

Dépistage précoce des lésions

La diminution de la prévalence des déficiences de I’enfant n’a pas été a la
hauteur des espérances au cours des dernieres années (Hagberg et Hagberg,
1996 ; Cans et coll., 2003). En effet, ni le diagnostic anténatal de certaines
malformations cérébrales débouchant sur une interruption médicale de gros-
sesse, ni la quasi-suppression de certaines situations a risque d’insuffisance
intellectuelle (telles que la trisomie 21), ni 'amélioration des techniques de
réanimation a la naissance n’ont permis une réduction significative de la
prévalence de ces déficiences et des handicaps secondaires. De méme,
’accentuation des politiques d’intervention dans le domaine de I'obstétrique,
qui s’est traduite par une augmentation des taux de césarienne, n’a pas permis

N

de diminuer les taux de paralysie cérébrale chez les nouveau-nés a terme

(Clark et Hankins, 2003).

La place importante de 'environnement de la grossesse (alcool, tabac, toxi-
comanie, infections virales, stress de toute origine...) et des lésions cérébrales
acquises par rapport aux accidents génétiques est encore beaucoup trop sous-
estimée (Marret, 2003). Dans une étude récente réalisée dans le centre
d’éducation fonctionnelle de l'enfant du CHU de Rouen, on constate
quenviron 30 % des enfants suivis pour des séquelles neuro-
développementales avant 1'Age de 2 ans présentent une déficience d’origine
génétique probable ou certaine et que moins de 20 % sont d’anciens préma-
turés.

Des progres ont été faits dans le dépistage précoce des lésions cérébrales
périnatales parallelement a 'affinement des techniques d’examen clinique
(motricité libérée) et aux progres de I'imagerie médicale (échographie trans-
fontanellaire et imagerie en résonance magnétique nucléaire — IRM —). Les
lésions sont souvent identifiées des la naissance mais également un peu plus
tard lors de la surveillance de certaines populations a risque.

Identification des lésions cérébrales périnatales
a la naissance

Elle peut se faire devant une symptomatologie clinique néonatale révéla-
trice : encéphalopathie néonatale précoce du nouveau-né a terme, convul-
sions isolées ou tableau d’hypotonie.
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Encéphalopathie néonatale précoce du nouveau-né a terme
dite « anoxique »

Chez le nouveau-né a terme, 'atteinte de la substance grise du cortex et/ou
des noyaux gris centraux peut entrainer une nécrose neuronale diffuse
étendue qui détermine un tableau clinique d’encéphalopathie néonatale
précoce. Ces détresses neurologiques associent diversement des anomalies du
tonus et/ou des réflexes archaique, voire des convulsions, classées en 3 stades
de gravité croissante corrélées significativement aux anomalies de 1’électro-
encéphalogramme (Amiel-Tison et Ellison, 1986). Classiquement, elles sont
attribuées 2 une anoxo-ischémie périnatale par insuffisance des échanges
gazeux A proximité de 'accouchement. Mais cette anoxo-ischémie périnatale
ne peut étre affirmée, selon I’Académie américaine de pédiatrie, que par la
mise en évidence d’'une acidose métabolique néonatale immédiate (pH infé-
rieur 2 7 avec déficit de base supérieur a2 12 mmol/l) avec un score d’Apgar
inférieur 2 7 a 5 minutes, une atteinte neurologique et multi-systémique
néonatale et une évolution vers des séquelles a type de quadriparésie ou
dyskinésie avec insuffisance mentale (Hankins et Speer, 2003). Plus souvent,
dans la littérature, elle est définie par un pH bas inférieur a 7, un score
d’Apgar inférieur 2 3 4 5 minutes ou "association d’'un pH bas inférieur a 7 et
un score d’Apgar inférieur 2 3 2 5 minutes et des anomalies du rythme
cardiaque fotal au monitorage. Ces dernieres définitions ne prennent pas en
compte le degré de I'asphyxie puisque seule une faible proportion de ces
enfants auront une asphyxie sévére avec une atteinte cérébrale irréversible et
une encéphalopathie, cause souvent suspectée a l'origine d’une paralysie
cérébrale séquellaire (cerebral palsy) chez I'enfant. En fait, I'asphyxie sévere
intrapartum n’est probablement responsable que de 15 % des cas de paralysie
cérébrale (Vannucci et Perlman, 1997 ; Edwards et Nelson, 1998).

Dans une étude cas-témoins rapportant une série de 164 enfants nés a terme
avec une encéphalopathie néonatale précoce, Badawi et coll. (1998a et b)
identifient plusieurs facteurs de risque ante- ou intrapartum associés a une
encéphalopathie. L’existence d’un facteur de risque intrapartum n’est cons-
tatée isolément que dans 4 % des cas. Lorsqu'il existe, il est le plus souvent
associé a un facteur antepartum (25 % des cas). Les deux facteurs de risque
qui apparaissent de tres loin les plus fréquents sont le retard de croissance
intra-utérin (RCIU) inférieur au 3° percentile : odds ratio (OR) ajusté 38,23
(IC 95 % [9,44-154,79]) et la post-maturité : OR ajusté 13,2 (IC 95 % [5,03-
34,83]).

De nombreuses études ont tenté de trouver des facteurs pronostiques clini-
ques, électroencéphalographiques, radiologiques ou biologiques prédictifs de
la gravité des séquelles. Citons le score d’Apgar, qui n’est en général pas
considéré comme hautement prédictif de séquelles neuro-développementales
dans la population générale (Nelson et Ellenberg, 1981 ; Ruth et Raivio,
1988). Néanmoins, deux études norvégiennes récentes de Moster et coll.
(2001 et 2002) viennent contredire cette affirmation. Dans une étude en
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population conduite chez 235 165 nouveau-nés a terme de plus de 2 500 g et
suivis jusqu’a au moins 8 ans, un score d’Apgar a 5 minutes entre O et 3 est
constaté chez 0,1 % des enfants; comparé a un score supérieur a 7, il
augmente le risque de paralysie cérébrale de 81 (IC 95 % [48-138]) et de
retard mental sans paralysie cérébrale de 9,4 (IC 95 % [3-29]). Un score entre
4 et 6 est observé chez 0,6 % des enfants ; il augmente le risque de paralysie
cérébrale de 31 (IC 95 % [22-44]) et de retard mental sans paralysie cérébrale
de 4,4 (IC 95 % [2,2-8,8]). De méme, en I'absence de paralysie cérébrale, le
risque de séquelles neuro-développementales a type de troubles de la motri-
cité fine, d’épilepsie, de diminution des performances dans les apprentissages
(lecture, mathématiques...), et de troubles du comportement est accru en cas
de score d’Apgar inférieur a 7. La persistance d'un examen clinique anormal
au-dela de 2 semaines est de mauvais pronostic (Mercuri et Cowan, 1999). La
mise en évidence d’un tracé EEG de fond discontinu sans éléments matura-
tifs, paroxystique, trés hypovolté ou plat est un critére de mauvais pronostic
(Samson-Dollfus, 2003). L’EEG d’amplitude intégrée donnerait de bons
éléments pronostiques pour certains (Hellstrom-Westas et coll., 1995). Sur le
plan radiologique, 'lRM cérébrale, faite au mieux vers la fin de la 1™ semaine
de vie, montre une sémiologie variée, fonction de la durée et de la localisa-
tion de I'anoxie, a type de renforcement du signal cortical, de perte de la
différenciation cortico-sous-corticale (substance grise/substance blanche), de
perte de ’hypersignal physiologique du bras postérieur de la capsule interne
(PLIC) ou d’anomalies des noyaux gris centraux. Des hypersignaux en T1
dans les thalami voire les putamen ou 'absence de PLIC sont associés a des
déces ou des séquelles majeures (absence de PLIC : sensibilité : 0,90 ; spécifi-
cité : 1,0 ; valeurs prédictive positive : 1 ; valeur prédictive négative : 0,87)
(Roland et coll., 1998 ; Rutherford et coll., 1998). De nombreux parameétres
biologiques ont aussi été analysés et corrélés aux stades d’encéphalopathie ou
aux séquelles : élévation des taux de glutamate (Hagberg et coll., 1993),
d’oxyde nitrique (NO) (Ergenekon et coll., 2004) ou de neuron-specific
enolase (Ezgu et coll., 2002) dans le LCR ; élévations des taux de protéine
S100B dans les urines (Gazzolo et coll., 2004) ; élévation des taux de cyto-
kines pro-inflammatoires (Nelson et coll., 1998 ; Foster-Barber et coll.,
2001), de fer non lié, d’hypoxanthine ou de globules rouges nucléés
(Buonocore et coll., 2003) dans le sang; élévation des rapports
lactate/créatine dans le cerveau (Hanrahan et coll., 1999).

Convulsions néonatales isolées révélant un accident vasculaire
cérébral

Les convulsions sont souvent la premiére manifestation d'un dysfonctionne-
ment du systéme nerveux central. Le cerveau immature du nouveau-né 2
terme est trés susceptible de produire des convulsions plus que celui du
prématuré ou de I'enfant plus 4gé du fait des particularités du stade de déve-
loppement cérébral. Les convulsions néonatales sont souvent secondaires a
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une agression telle qu’une hypoxie-ischémie, une hémorragie intracranienne,
une infection ou un désordre métabolique (hypocalcémie, hypoglycémie...).
Il peut s’agir, rarement, de la premiére manifestation d’'un syndrome de
sevrage ou d'une maladie épileptique. L’anoxie diffuse sévere reste la
premiere cause de convulsions lorsque celles-ci s'intégrent dans un tableau
d’encéphalopathie néonatale précoce. En revanche, lorsque les crises sont
isolées voire focales, elles sont souvent le témoin d’un accident vasculaire
cérébral dans un territoire artériel (Marret et coll., 2001). Cet accident
vasculaire cérébral est au mieux diagnostiqué par I'IRM réalisée vers la fin de
la premiere semaine de vie. Sa survenue semble favorisée par l'existence
d’'une thrombophilie constitutionnelle ou acquise (mutation Leiden du
facteur V). Il est a risque d’hémiplégie ultérieure en cas d’atteinte des noyaux
gris centraux a 'IRM (Cowan et coll., 2003), voire de retard de langage ou
d’épilepsie (Vanhulle et coll., 1998).

Une étude réalisée au CHU de Rouen montre que de 1992 a 2002,
148 nouveau-nés a terme ont été admis en réanimation ou en soins intensifs
de néonatalogie : 52 (38 %) avaient une hypoxie-ischémie ; 19 (13 %) un
accident vasculaire cérébral ; 10 (7 %) un hématome intra-parenchymateux ;
13 (9 %) une maladie métabolique bénigne; 15 (11 %) une infection ;
19 (14 %) des convulsions néonatales bénignes et 20 une étiologie autre
(3 encéphalopathies avec suppression-bursts, 3 maladies héréditaires du méta-
bolisme, 13 malformations ou aberrations chromosomiques, 1 syndrome de
sevrage). Cette série est comparable 2 deux autres séries de la littérature
(Rennie et Boylan, 2003). Les crises sont peu fréquentes chez le prématuré et
toujours le témoin de lésions cérébrales séveres et étendues. Parmi
417 nouveau-nés prématurés de moins de 33 semaines nés entre janvier 1986
et décembre 1991 au CHU de Rouen, des crises ont été observées chez
14 enfants (soit 3,4 %). Deux parmi ces 14 enfants sont décédés avec soit des
signes de nécrose cérébrale diffuse soit une hémorragie intracranienne
étendue. Parmi les enfants survivants, un seul a survécu sans séquelle (Marret

et coll.,, 1997).

Contrairement a la majorité des études animales, les études cliniques et
épidémiologiques de la littérature sont incapables d’affirmer avec certitude
que les crises ont un effet délétere par elles-mémes sur le cerveau. Le
pronostic immédiat est directement lié au tracé de fond électroencéphalogra-
phique et a la maladie neurologique sous-jacente. Cependant, la prolonga-
tion des crises néonatales est associée a un devenir a long terme plus sévere
que les crises rapidement controlées par la thérapeutique. Les troubles du
développement cognitif observés chez les nouveau-nés ayant eu un accident
vasculaire cérébral témoignent probablement de I'extension des lésions
au-dela de la zone topographique ot siege I'infarctus. De plus, des troubles
spécifiques du développement observés chez plusieurs enfants ayant eu des
convulsions dites néonatales bénignes témoignent 12 encore de la possibilité
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d’une réorganisation synaptique, d'une apoptose neuronale et d’'une diminu-
tion de la plasticité (Temple et coll., 1995). Pour ces enfants (deux séries du
CHU de Rouen), nous pouvons formuler I’hypothese qu’une lésion sous-
jacente a pu contribuer 2 la survenue des troubles tardifs du développement
cognitif, mais aussi que les crises ont elles-mémes perturbé le développement
cérébral, a supposer que les facteurs environnementaux ne l'aient pas

influencé (Baram, 2003).

Hypotonie révélant un accident anténatal ou péripartal

Lorsqu’elle est isolée a prédominance axiale, sans dysmorphie ni atteinte
d’organes témoins d’une maladie génétique ou métabolique, I’hypotonie peut
révéler un hématome de la tente du cervelet et/ou de la faux du cerveau,

secondaire & un traumatisme obstétrical ou a un accident ischémo-
hémorragique de la fin de la grossesse.

En résumé, dans ces trois circonstances cliniques, il faut souligner de nouveau
la valeur pronostique de I'électroencéphalogramme, témoin de I'état fonc-
tionnel cérébral, pour I’établissement du pronostic intellectuel 2 moyen
terme. Méme en cas de bon pronostic, toutes ces situations justifient un suivi
régulier 2 long terme jusqu’a 1'Age des apprentissages scolaires. En effet, les
déficits des apprentissages sont beaucoup plus fréquents dans toutes ces situa-
tions, et en période néonatale, I'imagerie standard ne peut pas les prévoir.

Surveillance cérébrale systématique en imagerie
de certaines populations a risque

Une surveillance cérébrale systématique par I'imagerie concerne la popula-
tion des prématurés (et surtout des grands prématurés) chez lesquels la symp-
tomatologie clinique neurologique est généralement extrémement pauvre.
On peut dépister par 'échographie transfontanellaire et/ou 'imagerie en
résonance magnétique nucléaire deux types de lésions spécifiques de cette
tranche d’Age et associées aux lourdes séquelles a type d’infirmité motrice
d’origine cérébrale : les hémorragies intracraniennes et les leucomalacies
périventriculaires.

Hémorragies intracraniennes

Les hémorragies non parenchymateuses comprennent les hémorragies sous-
épendymaires, les hémorragies intraventriculaires (HIV) parfois compliquées
de dilatation et les hémorragies sous-arachnoidiennes. Elles sont classique-
ment de bon pronostic lorsqu’elles restent isolées. Mais une étude récente
montre qu’elles sont aussi un facteur prédictif puissant de la survenue d’une
atteinte de la substance blanche visible en échographie transfontanellaire
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(Kuban et coll., 1999). Bien que le débit sanguin cérébral (DSC) soit faible
dans la substance blanche périventriculaire, ses variations (chute du DSC en
cas d’ischémie ou élévation du DSC et perte de I'autorégulation du DSC en
cas d’hypercapnie) sont classiquement impliquées dans la genese des hémor-
ragies intracrAniennes du grand prématuré (Volpe, 1995).

Les hémorragies intra-parenchymateuses seraient secondaires 2 un ralentisse-
ment du flux sanguin veineux lié au bombement de la paroi ventriculaire
dans le parenchyme cérébral et a un infarctus veineux secondaire. Cepen-
dant, de plus en plus souvent, de multiples facteurs de risque sont incriminés

comme pour les leucomalacies périventriculaires (LPV) (Marret et Marpeau,
2000).

Leucomalacies périventriculaires

La leucomalacie périventriculaire est définie par des lésions de nécrose focale
et/ou de gliose plus ou moins diffuses de la substance blanche, au niveau de
I'anneau périventriculaire cérébral (Volpe, 1995 ; Marret, 2003). La préva-
lence des leucomalacies kystiques focalisées a tendance a diminuer (3 2 5 %)
chez les enfants nés vivants avant 33 semaines d’Age gestationnel alors que la
prévalence de 'infirmité motrice d’origine cérébrale, principale séquelle asso-
ciée a ce type de leucomalacies, est stable. Les concepts étiopathogéniques
ont évolué. Le role de l'insuffisance circulatoire cérébrale aigué, bien que
probable, est rarement prouvé. L’infection et 'inflammation sont parmi les
facteurs de risque les mieux identifiés. Des taux élevés de cytokines
pro-inflammatoires du liquide amniotique et du cordon sont corrélés a la
survenue d’'une leucomalacie périventriculaire chez les grands prématurés
(Yoon et coll., 1997) ; une augmentation des marqueurs d’oxydoréduction
(radicaux libres) est notée dans le liquide céphalo-rachidien des prématurés
avec leucomalacie (Inder et coll., 2002). Des déficits en facteurs de crois-
sance contemporains de la naissance prématurée jouent probablement un
role déterminant dans les lésions observées. La survenue des lésions péri-
ventriculaires est donc la résultante du jeu complexe d’interrelations entre
les facteurs qui viennent d’étre rapportés sur un anneau périventriculaire de
substance blanche particulierement sensible a ce stade du développement
cérébral.

De nombreuses pointes positives rolandiques observées sur 1électro-
encéphalogramme (Marret et coll., 1997) et les hyperéchogénicités périven-
triculaires hétérogénes précoces a I’échographie transfontanellaire
permettent de suspecter des lésions débutantes. Le diagnostic de certitude
repose sur la présence de cavitations a '’échographie transfontanellaire ou a
'autopsie, témoins de la nécrose focale. Certaines atteintes gliales diffuses
mais plus modérées n’évoluent pas vers la cavitation ; elles peuvent étre
suspectées en échographie devant une hyperéchogénicité persistante ou une
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dilatation ventriculaire passive, témoins d’'une atrophie diffuse de la subs-
tance blanche ; elles sont au mieux diagnostiquées par la résonance magné-
tique nucléaire montrant des hypersignaux diffus, témoins de la réaction
astrocytaire et de la mort diffuse des oligodendrocytes, parfois associés a des
lésions des noyaux gris centraux ou du cervelet et une atrophie de la subs-
tance grise (Counsell et coll., 2003 ; Inder et coll., 2003). Cette éventualité
semble de plus en plus fréquente notamment chez les anciens prématuris-
simes nés avant 27 semaines.

Les leucomalacies périventriculaires constituent le facteur de risque le plus
significatif associé aux séquelles motrices de la grande prématurité. Des trou-
bles du développement des circuits neuronaux secondaires a ces lésions péri-
ventriculaires sont a 'origine de troubles visuo-spatiaux, de retards mentaux
ou de troubles des apprentissages scolaires.

Maladie de la substance blanche

La tendance actuelle est au regroupement de toutes les lésions avec atteinte
de la substance blanche sous le terme générique de maladie de la substance
blanche, compte tenu des difficultés que l'on a parfois a distinguer en
imagerie les différentes formes d’atteinte du parenchyme périventriculaire :
kystes périventriculaires témoins d’une leucomalacie focale, dilatation
ventriculaire passive par atrophie de la substance blanche ou hyperéchogéni-
cités diffuses persistantes en échographie avec hypersignaux de la substance
blanche en IRM, témoins d’'une leucomalacie dans sa forme diffuse, et
porencéphalies et/ou hématomes intra-parenchymateux (Larroque et coll.,

2003).

Autres populations a risque

N .

D’autres populations 2 risque doivent aussi faire I'objet d’une surveillance
attentive et d’'un dépistage par imagerie cérébrale au moindre doute : ce sont
les enfants issus de grossesses gémellaires ou nés avec un retard de croissance
intra-utérin, voire les macrosomes (enfants de poids élevé).

Le suivi de cohortes d’enfants a risque a permis une actualisation des connais-
sances et le renforcement des programmes de surveillance dans ces diverses
populations. Ainsi le retard de croissance détermine un surcroit de risque
d’'infirmité motrice cérébrale par rapport a la prématurité de 20 % dans
I’étude de McCarton et coll. (1996), avec un OR de 4 (IC 95 % [2,3-6,8])
dans Pétude de Williams et coll. (1996). Une étude trés récente chez les
enfants nés prématurés ou a terme montre un risque de paralysie cérébrale
multiplié par 4 a 6 chez les enfants nés avec un retard de croissance et un
risque augmenté de 1,6 a 3,1 chez les macrosomes (Jarvis et coll., 2003). Le
retard de croissance chez le nouveau-né a terme est de plus un facteur de
risque d’insuffisance intellectuelle (baisse du QI de 4 a 10 points) et de
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troubles des apprentissages a long terme (Paz et coll., 1995 ; Larroque et coll.,
2001). Chez les jumeaux, deux analyses montrent que le déces in utero de 'un
des deux est un facteur de risque important de paralysie cérébrale ou d’insuf-
fisance intellectuelle chez le survivant (Pharoah et Adi, 2000 ; Scher et coll.,
2002).

Dépistage anténatal en fin de grossesse

Le dépistage anténatal en fin de grossesse peut objectiver des lésions clasti-
ques de fin de grossesse qui n’auront souvent pas d’expression clinique en
période néonatale mais pourront étre a I'origine de séquelles a type d’hémi-
parésie, de retard de langage, d’insuffisance intellectuelle modérée ou
d’¢épilepsie. 1l s’agit :

e des porencéphalies anténatales d’origine infectieuse, ischémique ou
hémorragique ;

e des accidents ischémo-hémorragiques de fin de grossesse par incompatibi-
lité sanguine plaquettaire ou accident de la voie publique notamment ;

e des microcéphalies avec calcifications des noyaux gris ou périventriculaires
secondaires a des fotopathies virales a cytomégalovirus (CMV) le plus
souvent (Marret et coll., 1998a) ;

e des dilatations ventriculaires cérébrales uni- ou bilatérales d’origine
hémorragique avec risque d’hydrocéphalie ou d’origine infectieuse (CMYV,
parvovirus notamment) (Mercier et coll., 2001).

Identification des lésions cérébrales périnatales
au-dela de la naissance

Elle se fait par la constatation d’anomalies neuromotrices précoces parfois
associées a une croissance ralentie du périmetre cranien lors de la
surveillance dans certaines populations a risque ou lors des examens obliga-
toires de 9 mois et 2 ans dans la population générale.

Certaines lésions cérébrales périnatales (troubles de la mise en place des
circuits neuronaux par exemple) ne sont pas visibles en imagerie cérébrale
standard et ne sont pas dépistables en période néonatale. C’est lors de I"appa-
rition d’anomalies neuromotrices précoces que les troubles du développe-
ment seront suspectés, comme chez certains anciens grands prématurés, alors
qu’aucune lésion identifiable en imagerie standard n’avait été observée en
période néonatale. C’est aussi le cas, dans d’autres populations a risque, chez
des enfants avec un retard de croissance intra-utérin ou chez des enfants nés
dans un contexte de grossesse gémellaire qui ne sont pas obligatoirement
hospitalisés en période néonatale et n’ont donc pas d’imagerie néonatale
systématique en l'absence de trouble neurologique initial. D’autres Iésions
sont identifiées en anténatal dans la deuxiéme moitié de la grossesse mais
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n’ont aucun retentissement clinique 2 la naissance : porencéphalies, dilata-
tions ventriculaires.

Depuis plusieurs années, le dépistage des troubles précoces du développement
moteur a été amélioré grice aux travaux de Grenier et coll. (1995), Le
Métayer (1981) et Amiel-Tison (1997) mettant en évidence la motricité
libérée.

Certains travaux de I’équipe de Prechtl et coll. (1997) sur la motricité des
premiéres semaines de vie montrent 'intérét d'une observation de la motri-
cité globale pour le dépistage des enfants a risque de séquelles ultérieures
(anomalies des mouvements de torsion jusqu’'a 6 semaines ; anomalies des
mouvements circulaires du cou, du tronc et des membres entre 9 et
20 semaines) (Guzzetta et coll., 2000). Dans une étude menée au CHU de
Rouen sur 683 bilans neuromoteurs faits 2 37 semaines d’age corrigé (selon la
méthode de Le Métayer) chez d’anciens prématurés nés avant 33 semaines
(1986-1996), 63 % des bilans sont normaux (score 0), 32 % sont intermé-
diaires (score 1) et 5 % sont anormaux (score 3). Sur 555 enfants suivis a
1 an, P'organisation motrice est satisfaisante dans 80 % des cas et patholo-
gique dans 13,5 % des cas (spasticité distale, ou di/hémiplégie ou quadri-
parésie). La valeur prédictive négative est donc bonne (94 %) mais la valeur
prédictive positive (score 1 ou 2) est médiocre (29 %). Des actions de forma-
tion au dépistage des anomalies neuromotrices précoces diligentées par les
DDASS aupres des médecins de PMI ont permis de renforcer ces acquis. De
méme, un dépistage précoce des troubles ophtalmologiques et orthoptiques
serait essentiel pour traiter les troubles de la spatialisation souvent associés
chez les enfants porteurs d’'une infirmité motrice cérébrale.

Connaissances physiopathologiques

L’amélioration des connaissances sur la physiopathologie et le mécanisme des
lésions cérébrales acquises pendant la deuxiéme moitié de la grossesse et a la
naissance a permis de mieux préciser les risques de déficiences, de limitations
d’activité et de restrictions sociales.

Aspects topographiques des lésions périnatales acquises

L’observation clinique (Volpe, 1995) et l'analyse des expérimentations
animales et des modeles in vivo de lésions cérébrales périnatales (Marret et
coll., 1995a et b) montrent que les lésions cérébrales acquises périnatales
associées aux séquelles neuropsychiques de I’enfant ont une topographie
variable en fonction du stade de développement cérébral et de maturation
auquel elles apparaissent. Ces différences sont secondaires a une vulnérabilité
spécifique de certaines zones cérébrales a des étapes particulieres de la
construction du cerveau.
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Ainsi chez le grand prématuré, la substance blanche est tres fragile et en
pleine phase active de développement (prolifération au niveau de la zone
sous-épendymaire et migration des cellules gliales progénitrices d’astrocytes
et d’oligodendrocytes) ; les neurones du cortex sont en revanche immatures
et la substance grise est protégée par de nombreuses anastomoses vasculaires
méningées (Volpe, 1995). Cette vulnérabilité de la substance blanche a ce
stade ontogénique permet aussi de comprendre pourquoi les lésions céré-
brales clastiques détectées dans la deuxiéme moitié de la grossesse sont
volontiers périventriculaires : dilatation ventriculaire passive par atrophie de
la substance blanche, porencéphalie volontiers localisée dans la substance
blanche sous-corticale et périventriculaire voire communiquante avec les
ventricules, accidents ischémo-hémorragiques avec préservation du cortex
superficiel.

Chez le nouveau-né a terme ou proche du terme, les régions les plus sensibles
a une agression sont la substance grise corticale, les noyaux gris centraux et la
substance blanche sous-corticale. A cette étape de son développement, le
cerveau est caractérisé par une maturation fonctionnelle des neurones corti-
caux et des récepteurs (R) aux neurotransmetteurs impliqués dans les phéno-
menes de propagation de I'influx nerveux (R au glutamate notamment), une
prédominance des synapses excitatrices (R au glutamate) sur les synapses
inhibitrices (R au GABA) et une consommation élevée en oxygene des
neurones (Marret et coll., 1998b). L’atteinte de la substance grise du cortex
et des noyaux gris centraux peut étre responsable d’'une nécrose neuronale
diffuse en cas d’anoxie sévere ou plus focalisée en cas d’accident vasculaire
cérébral dans un territoire artériel.

Ces données humaines sont corroborées par des expérimentations animales
qui permettent d’affirmer I'importance du stade ontogénique pour le détermi-
nisme des lésions. L’injection intracorticale en excés d'un acide aminé exci-
tateur (iboténate) induit des lésions différentes en fonction du stade de
maturation du cerveau chez le rongeur : arrét des neurones en migration chez
la souris injectée a la naissance sans lésion de la substance blanche, lésions
kystiques dans la substance blanche dans 100 % des cas chez la souris de
5 jours alors que sa substance blanche a un développement comparable 2
celle d'un prématuré, puis lésions cortico-sous-corticales avec nette diminu-
tion des formations kystiques (30 %) chez la souris de 10 jours (Marret et
coll.,, 1995b et 1996 ; Hennebert et coll., 2004). Ikonomidou et coll. (1989)
montrent des résultats identiques en soumettant des rongeurs a une agression
excitotoxique ou a une hypoxie-ischémie par ligature unilatérale d’une caro-
tide avec hypoxie de 8 %. Ces expériences ont été reproduites dans d’autres
espéces animales (mouton, singe, rat) avec divers types d’agressions
(hypoxie-ischémie, hémorragie du cordon, injection de cytokines
pro-inflammatoires ou d’endotoxines, injection de virus), confirmant en
particulier la vulnérabilité de la substance blanche périventriculaire a
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certains stades ontogéniques du développement (pour une revue voire Saliba

et Marret, 2001).

Aspects éthiopathogéniques

La physiopathogénie des lésions cérébrales est encore mal comprise. Les
facteurs étiologiques des lésions cérébrales acquises sont multiples, mais
souvent non identifiés (Kuban et Leviton, 1994). Il faut maintenant
admettre que ces dommages cérébraux sont la conséquence de I'action conju-
guée de plusieurs facteurs associant une agression exogeéne (voire plusieurs)
souvent passée inapercue a des anomalies des mécanismes endogeénes protec-
teurs du développement cérébral (figure 6.1).

Défauts de facteurs
endogénes protecteurs
génétiques - épigénétiques

Agressions exogénes

*Hypoxie - Ischémie - *Facteurs de croissance
Reperfusion *Hormones

eInfection - + *Carences nutritionnelles
Inflammation +++ eFacteurs de coagulation
*Toxiques eSusceptibilité génétique

.

1.Troubles du développement : astroglie
(prolifération /migration) - mise en place des circuits
(neuritogenése/synaptogeneése)

2.Phénoménes destructifs (apoptose/nécrose)

Figure 6.1 : Principaux facteurs physiopathogéniques des lésions cérébrales
acquises

Deux types d’agressions exogenes sont ainsi classiquement incriminés chez le
nouveau-né a terme comme chez le prématuré: des agressions hypoxo-
ischémiques et des agressions inflammatoires ou infectieuses. La chorio-
amniotite maternelle chez le prématuré ou le nouveau-né a terme et la fievre
per-partum chez le nouveau-né a terme sont des facteurs de risque bien
identifiés associés aux séquelles neuropsychiques de ces enfants (Alexander

et coll., 1998 ; Nelson et coll., 1999 ; Wu et Colford, 2000 ; Grether et coll.,
2003 ; Wu et coll., 2003).

Les anomalies des mécanismes endogénes protecteurs sont quasi constantes
chez le prématuré. Celui-ci est en effet séparé brutalement de son milieu
ambiant intra-utérin, lequel lui fournissait un certain nombre de facteurs
trophiques neuroprotecteurs pour le développement cérébral (facteurs de
croissance tels que le facteur vasoactif intestinal peptidique, hormone thyréo-
trope...). De plus, un certain nombre de voies métaboliques sont encore
immatures (les systémes antioxydants par exemple). De méme, chez le
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nouveau-né 2 terme, une carence iodée ou nutritionnelle, une hypothyroidie
maternelle, une restriction de croissance intra-utérine par insuffisance
placentaire ou une sénescence placentaire (post-mature) sont des terrains ou
des facteurs favorisant la survenue d’une encéphalopathie dite anoxo-
ischémique de la période néonatale avec risque de séquelles neuro-
développementales.

Une agression cérébrale chez le prématuré comme chez le nouveau-né a
terme survient sur un cerveau en plein développement et va donc induire des
troubles du développement cérébral secondaires aux lésions acquises de la
substance blanche (prématuré) ou de la substance grise (nouveau-né a
terme). En effet, durant cette période essentielle s’effectuent la mise en place
du neuropile et I’établissement des circuits neuronaux grace a la neurito-
genése, a la synaptogenese, a la différenciation des cellules neurales et aux
processus de stabilisation tels que I"apoptose.

Aspects neurobiologiques et histologiques

Les mécanismes neurobiologiques aboutissant a la mort des cellules neurales
font intervenir la production des radicaux libres, la libération des cytokines
pro-inflammatoires et 'excés de glutamate extracellulaire (principal neuro-
transmetteur excitateur du systéme nerveux central) (Dugan et Choi, 1994 ;
Lipton et Rosenberg, 1994 ; Marret et coll., 1998b et ¢ ; Cambonie et coll.,
2000) (fgure 6.2). Sous l'effet de 'accumulation de ce dernier, le récepteur
N-méthyl-D-aspartate (NMDA) lié 2 un canal calcique est anormalement
stimulé et le calcium s’accumule dans le cytosol, déclenchant une cascade
excitotoxique avec production d’oxyde nitrique, de radicaux libres, peroxy-
dation des lipides membranaires, dysfonctionnement mitochondrial, stimula-
tion des génes de 'apoptose et fragmentation de I’ADN, aboutissant 4 la mort

cellulaire (McDonald et Johnston, 1990).

Radicaux libres Cytokines pro-
oxygénés \ / inflammatoires

Excitotoxines
Glutamate /
Privation en facteurs

Dégradation de de croissance

matrice extracellulaire

Figure 6.2 : Mécanismes biologiques impliqués dans les phénomenes de mort
cellulaire neuronale et/ou gliale

Dans le cerveau immature, la transmission synaptique est assurée surtout par
le récepteur NMDA ; elle est lente et faible du fait de la présence de la
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sous-unité NR2B au sein de ce récepteur. Au cours de la maturation, la
substitution de la sous-unité NR2B par la sous-unité NR2A et le remplace-
ment de nombreux récepteurs NMDA par des récepteurs o-amino-3-
hydroxy-5-méthyl-propionate (AMPA) sur la membrane post-synaptique
permettent d’assurer une transmission synaptique rapide. Des travaux récents
suggerent un role différent pour les récepteurs NMDA synaptiques et extra-
synaptiques (Hardingham et coll., 2002). La stimulation des premiers aurait
des effets anti-apoptotiques, a I'origine de signaux de croissance et de survie
cellulaire (tels que le facteur de transcription CREB, protéine liant I'élément
de réponse via '’AMPc et le BDNE facteur neurotrophique dérivé du
cerveau) tandis que la stimulation des derniers serait responsable d’une perte
du potentiel de la membrane mitochondriale entratnant un déficit énergé-
tique et la mort cellulaire (Sala et coll., 2000). Un blocage des récepteurs
NMDA synaptiques par des antagonistes durant la période de développement
des circuits ou une stimulation excitotoxique des récepteurs NMDA extra-
synaptiques par des agonistes glutamatergiques sont a I'origine d’une mort
neuronale apoptotique (Ikonomidou et coll., 1989 ; Haberny et coll., 2002).
Chez le tres grand prématuré ou le fotus de méme terme, de trés nombreux
sites de reconnaissance du glutamate sont observés dans les noyaux gris
centraux, et les neurones étoilés du striatum sont tres riches en synapses
glutamatergiques. Ces données expliquent au moins partiellement la trés
grande vulnérabilité a I’hypoxie-ischémie de ces structures et les fréquents
troubles du comportement observés ultérieurement chez ces enfants
(Perlman, 2001). Ces données permettraient aussi d’expliquer la relative
protection des neurones corticaux du grand prématuré (dotés de sites de
reconnaissance au glutamate immatures par comparaison au nouveau-né 2
terme) soumis & une hypoxie-ischémie.

Les effets déléteres de ces neurotoxines sont renforcés par des carences asso-
ciées en facteurs neurotrophiques protecteurs, en vitamines, en acides gras
polyinsaturés ou en hormones.

En fonction du stade ontogénique cérébral et de la maturation fonctionnelle
des divers types de cellules neurales, ces toxines biologiques auront différents
points d"impacts cellulaires.

Chez le prématuré ou chez I'animal immature avec un stade de développe-
ment correspondant au cerveau du prématuré, on observera au sein de la
substance blanche une activation microgliale, une mort des cellules progéni-
trices d’oligodendrocytes et des neurones de la sous-plaque, des lésions des
axones, une réaction astrocytaire (gliose), des troubles de la migration des
cellules astrocytaires destinées au cortex, puis une mort secondaire de
certains neurones corticaux (Tahraoui et coll., 2001 ; Back et coll., 2002 ;

Haynes et coll., 2003 ; McQuillen et coll., 2003).

Chez le nouveau-né a terme, seront surtout observés des phénomenes de
mort neuronale dans la substance grise. Chez celui-ci, les crises épileptiques,
et surtout « |’état de mal », sont responsables d’une chute de la concentration
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en ATP et d’une libération excessive d’acides aminés excitateurs, qui peuvent
avoir des effets déléteres sur les processus du développement cérébral
(Desfreres, 2003).

L’ensemble des observations et des études neurobiologiques a ainsi permis de
distinguer plusieurs phases dans la genese des lésions cérébrales a l'origine

N

d’une encéphalopathie néonatale anoxique chez le nouveau-né a terme
(Gliickman et Williams, 1992) :

e un état pré-asphyxique tels une insuffisance de croissance intra-utérine, un
état métabolique maternel anormal, une fotopathie virale, une post-
maturité... ;

e une phase d’anoxie avec diminution des apports énergétiques, entrée d’eau
et de sodium, accumulation de calcium et de neurotransmetteurs, responsable
d’une mort neuronale précoce ;

e une phase de dépression neuronale avec un niveau énergétique normal
mais une activité neuronale déprimée associée a la libération de radicaux
libres et d’oxyde nitrique secondaire a un stress oxydatif déclenché par des
phénomenes de reperfusion ;

¢ une phase de mort cellulaire retardée secondaire au dysfonctionnement des
microvaisseaux lié a I'accumulation de polynucléaires et a I'adhésion des
plaquettes qui liberent des cytokines pro-inflammatoires et des radicaux
libres, a P'activation de la microglie et a une excitotoxicité neuronale par
accumulation de calcium dans le cytosol des neurones.

Ces différentes phases de la constitution des lésions cérébrales laissent penser
qu'il existe une fenétre de 1 a 2 heures (voire 6 heures pour certains auteurs)
pendant laquelle une action thérapeutique serait possible pour prévenir une
partie des lésions cellulaires (Vannucci et Perlman, 1997).

En conclusion, la synthése des études animales et humaines a permis de
mieux appréhender les mécanismes a 'origine des lésions cérébrales et des
handicaps neuropsychiques secondaires. Des progrés importants sont encore
a faire pour connaitre les causes déclenchantes et la séquence exacte des
mécanismes responsables des lésions anatomiques et neurochimiques aboutis-
sant aux troubles du développement. Cela justifie de promouvoir de vastes
programmes de recherche concertés dans ce domaine.
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Traitement précoce des lésions

Le concept de « neuroprotection », initialement réservé aux molécules proté-
geant ou prévenant les phénomenes de mort cellulaire, peut étre maintenant
étendu a toutes les actions favorisant un développement cérébral harmo-
nieux et empéchant la survenue de troubles spécifiques de ce dernier.

Cependant, la difficulté pour envisager des traitements neuroprotecteurs
prévenant ou diminuant les 1ésions chez 'enfant prématuré ou a terme tient
a:

o la multiplicité des facteurs de risque et des mécanismes a l'origine des
lésions cérébrales ;

e |'ignorance du moment de I'initiation de la cascade délétere aboutissant a
la [ésion cérébrale ;

e la mauvaise spécificité des marqueurs du stress feetal (liquide méconial,
anomalies du rythme cardiaque feetal) au début de la cascade délétere ;

e la mauvaise spécificité des anomalies de 'adaptation a la vie extra-utérine
(score d’Apgar, acidose métabolique) ;

o la difficulté a trouver des agents thérapeutiques utilisables pour des essais
cliniques. En effet, beaucoup d’agents thérapeutiques efficaces dans les
modeles animaux ont des effets systémiques secondaires déléteres ou nécessi-
tent, du fait de leur faible diffusion, la mise en ceuvre de stratégies de transfert
de génes a travers la barriere hémato-encéphalique.

De nombreuses molécules a visée protectrice ont ainsi été utilisées dans
divers modeles animaux pour lutter contre la survenue de lésions cérébrales
(tableau 7.I). Ces agents thérapeutiques agissent en divers points de la
cascade excitotoxique et sont des antagonistes des cytokines
pro-inflammatoires, des stabilisateurs de membranes, des inhibiteurs de la
formation de radicaux libres, des inhibiteurs de la libération de glutamate,
des antagonistes des canaux calciques et du récepteur NMDA au glutamate,
des molécules anti-apoptotiques.

Les mesures préventives et les traitements neuroprotecteurs du prématuré et
du nouveau-né a terme doivent étre envisagés séparément compte tenu des
particularités développementales propres a chaque 4ge et de la différence
dans la topographie et le type des lésions cérébrales parmi ces deux groupes

d’enfants.
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Tableau 7.1 : Principales molécules ayant des effets protecteurs utilisées
dans des modeles animaux d’hypoxo-ischémie adulte ou néonatale

Molécule Modalité d’action Cible visée
Antagoniste du récepteur a Anticorps Cytokines
linterleukine 1
Tétracyclines Inhibition de la réaction microgliale ~ Cytokines
Corticoides ? Cytokines
Vitamine E Antioxydants Radicaux libres
Vitamine C Antioxydants Radicaux libres
Trizalad Aminostéroides Radicaux libres
Allopurinol Inhibiteur xanthine-oxydase Radicaux libres
Mélatonine Inhibition du facteur activateur des ~ PAF

plaquettes (PAF)
Antagoniste du PAF Inhibition du PAF PAF

NC-nitro-L-arginine
GMH1

Chondroitine sulfate
Anti-ICAM
Topiramate

Felbamate

Dizocilpine (MK801)
Magnésium

Dexanabinol (dérivé du cannabis)
Kétamine

Flunarazine

Nicardipine

Brain derived neurotrophic factor
Vasoactive intestinal peptide
Neurotrophine 3

Basic fibroblast growth factor
Erythropoiétine

Nerve growth factor
Inhibiteur des caspases

Inhibiteur de NO-synthase
Gangliosides

Matrice extracellulaire

?

Antagoniste des récepteurs AMPA
au glutamate

Libération glutamate
Antagoniste glycine

Antagoniste NMDA
Antagoniste NMDA

Antagoniste NMDA
Antagoniste glycine
Inhibiteur

Inhibiteur

Facteur de croissance
Peptide

Facteur de croissance
Facteur de croissance
Hormone cytokine

Facteur de croissance
Caspases

Oxyde nitrique (NO)
Stabilisateur des membranes
Stabilisateur des membranes
Adhésion des polynucléaires
Excitotoxicité

Excitotoxicité

Excitotoxicité

Excitotoxicité

Cytokines

Radicaux libres

Stabilisation des membranes

Excitotoxicité
Excitotoxicité
Canaux calciques
Canaux calciques
Apoptose
Apoptose
Apoptose
Apoptose

Production de NO° et de radicaux
libres

Apoptose
Apoptose

AMPA : a-amino-3-hydroxy-5-méthyl-propionate ; NMDA : N-méthyl-D-aspartate

Grand prématuré

Plusieurs niveaux de protection cérébrale doivent étre considérés.
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Prévention de la grande prématurité

La détection des facteurs de risque de grande prématurité serait sans aucun
doute le meilleur moyen de diminuer la prévalence des séquelles neurologi-
ques. Cependant, la prévention de la grande prématurité est décevante car
celle-ci est le plus souvent induite (retard de croissance intra-utérin ou pré-
éclampsie sévere) ou secondaire a une rupture prématurée des membranes ou
a une grossesse multiple. Plus rarement, elle est spontanée et inopinée.

La place de la tocolyse est limitée voire délétere. Lefficacité des bétamiméti-
ques sous leur forme parentérale est cependant probablement intéressante
pour le court terme (48 heures) afin de permettre le transfert in utero de
I’enfant et la mise en ceuvre de la corticothérapie prénatale favorisant la
maturation pulmonaire foetale.

Prise en charge de la menace sévere d’accouchement prématuré

Deux mesures sont fondamentales. La premiére consiste en I'application
d’une politique de régionalisation des soins avec des moyens adaptés permet-
tant le transfert de la mere en menace d’accouchement prématuré (MAP)
sévere vers un centre hospitalier de niveau III. Plusieurs études anglo-
saxonnes et francaises ont observé une nette diminution de la mortalité mais
aussi de la morbidité et des handicaps d’origine cérébrale dans les groupes de
grands prématurés transférés avant la naissance (Grether et coll., 1996 ;

Truffert et coll., 1996).

La deuxiéme mesure consiste en la mise en route précoce d'une cortico-
thérapie anténatale. La corticothérapie anténatale a un effet bénéfique net
sur l'incidence des formes séveres d’hémorragies intraventriculaires/intra-
parenchymateuses ainsi que sur d’autres maladies inflammatoires associées
aux séquelles (IMC ou déficience intellectuelle) telles que 'entérocolite
ulcéro-nécrosante ou la dysplasie bronchopulmonaire (Crowley, 1995). Le
role de la corticothérapie anténatale sur 'incidence des leucomalacies péri-
ventriculaires (LPV) est en revanche plus controversé. Certaines études
rétrospectives montrent une diminution de leur incidence comme des taux
d’'IMOC dans les groupes d’enfants ayant recu des corticoides en anténatal
(Salokorpi et coll., 1997 ; Leviton et coll., 1999a). En revanche, les études
rétrospectives de Baud et coll. (1999a) font état d’'une augmentation (non
significative) de l'incidence des LPV dans un groupe d’enfants nés préma-
turés et dont la mere aurait recu de la dexaméthasone en anténatal. A
Pinverse, ces auteurs observent une diminution de cette incidence dans un
autre groupe d’enfants nés prématurés et dont la mere aurait recu de la
bétaméthasone en anténatal. Cette différence entre ces deux dérivés fluorés
pourrait s’expliquer par un effet apoptotique plus puissant de la dexamétha-
sone ou la présence en notable quantité dans la dexaméthasone de sulfites
toxiques pour le cerveau. Dans une étude prospective récente sur tous les
prématurés nés avant 33 semaines, dans neuf régions de France, Ancel et
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coll. (soumis pour publication) confirment que les corticoides prescrits en
anténatal diminuent la fréquence des hémorragies intraventriculaires séveres
et des leucomalacies kystiques diagnostiquées par 1'’échographie transfonta-
nellaire. Dans un modele expérimental animal in vivo de 1ésions kystiques
excitotoxiques de la substance blanche mimant certains aspects des LPV du
prématuré et créées par l'injection d’un agent glutamatergique (Marret et
coll., 1995a), seule l'administration de dexaméthasone a trés forte dose
(1 mg/kg) avant la constitution de la lésion cérébrale avait un effet aggra-
vant. Un certain degré de protection était noté suite a I'administration
systémique de bétaméthasone ou de dexaméthasone a doses plus modérées
avant ou aprés l'injection de lagent excitotoxique glutamatergique ; la
fréquence des 1ésions kystiques était diminuée de facon tres significative mais
il persistait toujours une lésion a type de réaction inflammatoire de petite
taille (Arquié et coll., 2002). Cet effet protecteur doit cependant &tre
confirmé dans des études cliniques de suivi car il pourrait n’étre que partiel.
Cet effet partiel pourrait expliquer la diminution de la prévalence des leuco-
malacies dans leur forme kystique observée dans de nombreux centres. Mais
leffet des corticoides sur la diminution des leucomalacies dans leur forme
diffuse et des IMC ou des dyspraxies reste a démontrer compte tenu de la
relative stagnation de la prévalence des séquelles. Uensemble de ces données
expérimentales et épidémiologiques doit étre analysé avec un esprit critique.
Il incite néanmoins a plutot préférer la bétaméthasone d’autant que, contrai-
rement a la dexaméthasone, elle semble diminuer la mortalité (Ballard et

Ballard, 1995).

Prévention des hémorragies intraventriculaires
et/ou intra-parenchymateuses (HIV/HIP)

En préventif, il est maintenant bien admis que la corticothérapie anténatale
a permis de diminuer sensiblement le risque d’HIV/HIP. Par ailleurs, une
étude a cherché a analyser les facteurs obstétricaux de risque I'HIV/HIP dans
plusieurs groupes de prématurés constitués en fonction des modalités de la
naissance (césarienne avant travail, césarienne en phase de latence, césa-
rienne en phase active du travail, naissance par voie basse avec ou sans
forceps). Elle a montré que ce risque d’hémorragie grave précoce serait
atténué par l'utilisation de forceps en cas d’accouchement par voie basse.
Leffet protecteur du forceps sur la survenue d’hémorragie tardive persisterait.
La méthodologie de Iétude est cependant imparfaite puisque il n'y a pas de
randomisation et qu'’il existe des différences dans I’Age gestationnel des diffé-
rents groupes (Shaver et coll., 1992). Quelques études rétrospectives incrimi-
nent comme facteur de risque d’hémorragie intracrinienne certaines

N

molécules utilisées a visée tocolytique telles que les bétamimétiques ou la

ritodrine (Groome et coll., 1992 ; Spinillo et coll., 1998).

En post-natal, I'indométacine, inhibiteur de la synthése des prostaglandines
et accélérateur de la maturation des vaisseaux, administrée précocement,
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prévient significativement la survenue d’'une HIV/HIP sévere (Ment et coll.,
1994) sans augmenter le risque de 1ésions kystiques de la substance blanche
ni le risque de survenue 'IMOC a 3 ans (Ment et coll., 1996). Outre son
effet sur la maturation des parois vasculaires, 'effet anesthésiant de cette
molécule pourrait étre intéressant. ’adjonction d’'une sédation correcte chez
les enfants en ventilation assistée aurait aussi un effet préventif sur la
survenue des HIV/HIP (voir infra). Le phénobarbital n’a en revanche pas

d’effet préventif démontré sur la survenue des HIV/HIP (Shankaran et coll.,
1997).

Sur le plan curatif, des études préliminaires montrent la possibilité de
dissoudre le caillot présent dans les ventricules avec du facteur activateur du
plasminogéne tissulaire administré localement par voie intraventriculaire
(Withelaw et coll., 1996). Mais des études prospectives randomisées doivent
confirmer ces données d’autant que ce facteur a aussi des effets excitotoxiques
sur les neurones qui pourraient en limiter 'utilisation (Chen et Strickland,

1997).

Prise en charge des facteurs de risque associés aux leucomalacies
et aux séquelles

La prise en charge des facteurs de risques associés aux leucomalacies et aux
séquelles comprend des interventions trés diverses selon la nature du facteur
impliqué.

Traitement antibiotique des infections

En cas de MAP sévere 2 membranes intactes, il faut rechercher et traiter une
éventuelle infection urinaire ou vaginale. S’il y a une rupture prématurée des
membranes, beaucoup de praticiens prescrivent systématiquement un traite-
ment antibiotique qui sera ensuite adapté selon les résultats des examens
complémentaires (Mercer et coll., 1997). Une méta-analyse récente évaluant
'intérét de 'administration d’antibiotiques en cas de rupture prématurée des
membranes montre une diminution du risque de chorio-amniotite, une
réduction de la morbidité néonatale et en particulier des anomalies échogra-
phiques cérébrales avant sortie (risque relatif — RR — 0,82 ; 1C 95 % [0,68-
0,98]). En revanche, on note une augmentation des taux d’entérocolite
ulcéro-nécrosante en cas d'utilisation de ’Augmentin® (Kenyon et coll.,
2003). La décision d’essayer de retarder un accouchement prématuré en cas
de chorio-amniotite doit prendre en compte les risques néonatals liés a la
prématurité mais aussi le risque de LPV qui est de 20 % dans cette situation
(Zupan et coll., 1996). Dans ce méme contexte, les prématurés nés par
césarienne auraient un risque moindre de développer des lésions de LPV
(Baud et coll., 1998). Mais ces résultats justifieraient d’étre confirmés par
d’autres études avant de considérer la césarienne comme ayant un effet
neuroprotecteur.

119

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

120

Mise en route du travail et voie d’accouchement

La controverse persiste sur le role du travail et de la voie d’accouchement
dans la survenue des complications cérébrales et de 'IMC (Marpeau, 2003).
Certaines études trouvent une association entre le travail, la voie basse
d’accouchement et les hémorragies intracraniennes (Shaver et coll., 1992 ;
Baud et coll., 1998), d’autres pas (Hansen et Leviton, 1999). Une étude
longitudinale récente d’une cohorte de 961 prématurés de 580 a 2 000 g
constate une association significative entre travail actif et lésions échodenses
ou kystiques de la substance blanche (OR 2,3 ; IC 95 % [1,2-4,5]). Il n'y en a
pas entre travail actif et IMC avec absence d’acquisition de la marche (OR
1,6 ;1C 95 % [0,7-3,7]). Il y en a cependant une trés forte dans le sous-groupe
des enfants nés en présentation non céphalique (OR 82; IC95 %
[1,4-49,9]) (Qiu et coll., 2003).

Correction de I'hypothyroxinémie

Chez les grands prématurés, il a été montré qu'une hypothyroxinémie sévére
multipliait par 11 le risque d’infirmité motrice d’origine cérébrale (Reuss et
coll., 1996). De plus, une étude récente confirme que le risque de survenue
d’'une atteinte de la substance blanche est multiplié par 2 en cas d’hypo-
thyroxinémie chez le grand prématuré (Leviton et coll., 1999b). Un traite-
ment précoce par de la thyroxine n’améliore pas significativement le
coefficient de développement (score de Bayley) a 2 ans chez les enfants nés
avant 30 semaines, mais il 'améliore significativement si on considere seule-
ment le sous-groupe des prématurés de moins de 27 semaines (van

Waessenaer et coll., 1997).

Prévention de I’hypocapnie et de I’hypotension artérielle

C’est une mesure importante compte tenu de la possibilité d’une vaso-
constriction cérébrale secondaire. Une hypocapnie franche (< 25 mm HG)
est associée aux LPV dans certaines études (Ikonen et coll., 1992). De méme,
I’hypotension artérielle est trouvée en association avec les séquelles de la
grande prématurité dans quelques études posant la question de savoir si elle
est un facteur causal ou une conséquence de I'atteinte neurologique ; d’autres

études ne confirment pas ces données (Low et coll., 1993 ; Damman et coll.,
2001).

Utilisation d’oxyde nitrique (NO)

Le NO pourrait réduire la sévérité des complications cérébrales spécifiques de
la grande prématurité. Dans une étude randomisée récente, Schreiber et coll.
(2003) objectivent une diminution significative des complications cérébrales
séveres (hémorragies péri/intraventriculaires de grade III ou IV — classifica-
tion de Papille — et leucomalacies périventriculaires) (12,4 % versus 23,5 % ;
RR 0,53 ; IC 95 % [0,28-0,98]). Cet effet n’est pas observé pour I’'ensemble
des hémorragies, signifiant que le NO agirait en limitant I'importance des
lésions. I agirait en réduisant la post-charge ventriculaire gauche (atténuant
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ainsi la stase veineuse dans le riche réseau vasculaire périépendymaire), en
diminuant 'agrégation plaquettaire ou en inhibant les cytokines
pro-inflammatoires.

Utilisation réfléchie des médicaments

Certaines substances utilisées en période néonatale telles que 'oxygene et le
fer ont une action oxydante qui peut avoir des effets néfastes en favorisant la
formation de radicaux libres toxiques pour le poumon et le cerveau. De
méme, les benzodiazépines, utilisées pour la sédation en période de réanima-
tion, ont des effets inhibiteurs démontrés sur le développement des neurites
en culture (Tucker, 1985) et pourraient donc retentir sur le développement
cérébral. La dexaméthasone utilisée trés précocement en post-natal dans le
but de diminuer la fréquence des dysplasies bronchopulmonaires (Baud et
coll., 1999b) ou le midazolam utilisé dans I'analgésie néonatale auraient pour
effet d’augmenter le nombre des LPV (Anand et coll., 1999). Enfin, la
caféine a aussi des effets déléteres chez I'animal qui méritent d’étre évalués
chez 'enfant né prématurément (Marret et coll., 1993). Les bisulfites, trouvés
avec certaines molécules comme la dopamine ou la dexaméthasone sont
neurotoxiques (Reist et coll., 1998). La morphine a des effets apoptotiques
(Goswami et coll., 1998).

Sulfate de magnésium (MgSO,)

C’est aujourd’hui la seule molécule disponible en pathologie humaine et qui
fait 'objet d’essais cliniques pour plusieurs raisons. Outre son effet neurobio-
logique d’antagoniste non compétitif voltage-dépendant du récepteur
NMDA limitant la cascade excitotoxique, cette molécule a d’autres
effets intéressants: diminution des radicaux libres et des cytokines
pro-inflammatoires, stabilisation des membranes, facilitation de la synthese
protéique, inhibition de la libération du glutamate. Dans une étude du
modele animal de lésions kystiques excitotoxiques de la substance blanche
déja rapporté, il est montré que le MgSO, exerce un effet protecteur spéci-
fique pendant une fenétre ontogénique du développement cérébral du
rongeur (souris) correspondant a celui d'un cerveau prématuré (Marret et
coll., 1995b). Cette substance est de plus utilisée depuis plusieurs décennies
aux Etats-Unis dans le traitement de I’éclampsie et/ou la tocolyse. Certaines
études épidémiologiques rétrospectives ont observé une diminution de la
mortalité néonatale ainsi que des taux de LPV et de paralysie cérébrale chez
les anciens prématurés dont la mere avait recu du MgSO, pendant la gros-
sesse (Nelson et Grether, 1995 ; Schendel et coll., 1996) mais d’autres études
ne confirment pas ces données (Paneth et coll.,, 1997). Dans une étude
prospective contestable sur le plan méthodologique (Bénichou et coll.,
1998), Mittendorf et coll. (1997) semblaient montrer une augmentation de
la mortalité dans le groupe d’enfants ayant recu du MgSO,. Une analyse
rigoureuse des données n’a pas permis de justifier un arrét prématuré des
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autres études prospectives en cours (Bénichou et coll., 1998). Un essai rando-
misé multicentrique australien récent sur le MgSO, donné immédiatement
avant la naissance prématurée ne confirme pas cet effet délétere (augmenta-
tion de la mortalité) mais au contraire montre une diminution de la
fréquence des anomalies neuromotrices séveéres a 2 ans (3,4 % wversus 6,6 % ;

RR 0,51 ; IC 95 % [0,29-0,91]) (Crowther et coll., 2003), semblant donc

confirmer les espoirs que 1’'on mettait dans cette molécule.

Erythropoiétine

Cette molécule est largement utilisée par les centres de niveau Il dans la
prévention de 'anémie du grand prématuré. Des études expérimentales chez
I'animal en développement ont montré des actions neuroprotectrices a type
de diminution de P'excitotoxicité du glutamate, induction de facteurs anti-
apoptotiques, diminution des processus inflammatoires et action antioxy-
dante. Des essais thérapeutiques de phase I sont en cours dans I'accident

vasculaire cérébral de l'adulte et dans I'asphyxie du nouveau-né a terme
(Juul, 2002).

Nutrition

Une bonne croissance cérébrale est une condition essentielle pour un bon
développement neuropsychique. Des apports nutritionnels enrichis en
protides et en lipides sont nécessaires chez un prématuré dont les apports
maternels ont été brutalement interrompus du fait d’'une naissance préma-
turée. Les acides gras polyinsaturés (AGPI) sont maintenant ajoutés dans
certains laits artificiels pour prématurés. L'acide arachidonique a un role dans
les signaux de transduction qui régulent I'activité des cones de croissance et
permet leur transformation en terminaisons synaptiques matures. Il inter-
vient aussi dans la fente synaptique pour réguler les phénomenes de neuro-
transmission (Kurlak et Stephenson, 1999). Lacide docosahexaénoique
(DHA) est un composant des membranes agissant sur leur fluidité (synapse,
mitochondrie...) pour moduler notamment la transmission synaptique gluta-
matergique et son récepteur de type N-méthyl-D-aspartate. Par cette voie
métabolique, ils agiraient sur les processus de mémoire et d’apprentissage.
Une étude de Willatts et coll. (1998) semble corroborer ces données scienti-
fiques en montrant que le développement intellectuel a 10 mois d’enfants nés
a terme est meilleur lorsqu’ils ont été supplémentés en AGPI.

Nouveau-né a terme

Chez le nouveau-né a terme, différents traitements sont actuellement a
I'étude en termes de prévention des séquelles en cas d’encéphalopathie
néonatale.
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Agents thérapeutiques possibles

Le sulfate de magnésium a aussi été proposé et utilisé chez le nouveau-né
asphyxié. Mais aux doses utilisées chez le nouveau-né a terme apres la nais-
sance (400 mg/kg), des troubles hémodynamiques sont survenus, interdisant
son utilisation dans cette indication. De toute facon, chez I'animal son effet
protecteur est essentiellement net 2 une phase du développement cérébral
compatible avec celle d'un cerveau d’enfant né prématuré mais non a terme

(Marret et coll., 1995a).

Des anticalciques tels que la nicardipine ont aussi été utilisés chez 4 nouveau-
nés asphyxiés et ont entrainé des chutes de pression artérielle systémique, trés
séveres a deux reprises (Levene et coll., 1990).

Leffet neuroprotecteur potentiel du phénobarbital (Gardénal®) est attribué
a une diminution du métabolisme énergétique cérébral, une plus grande
préservation des stocks en ATP et une diminution de la réponse excito-
toxique au glutamate. Une étude clinique récente lui donne un regain
d’intérét en montrant que de fortes doses (40 mg/kg) ont un effet bénéfique
sur le devenir a 3 ans des enfants ayant une encéphalopathie néonatale (Hall
et coll., 1998). Cependant, ces données ne sont pas confirmées par la méta-

analyse d’Edwards et Nelson (1998).

Les corticoides fluorés (dexaméthasone — Soludécadron® —, bétaméthasone-
— Célestene® —) sont des agents thérapeutiques possibles. Dans des modeles
d’hypoxo-ischémie comparables aux accidents vasculaires cérébraux du
nouveau-né a terme, un effet protecteur de la dexaméthasone a été observé
laissant penser que, si 'on disposait de marqueurs fiables du stress foetal
témoins spécifiques d’une encéphalopathie a la naissance, on pourrait
proposer un traitement précoce par un corticoide pour des enfants en situa-
tion de détresse. Les mécanismes protecteurs des glucocorticoides ne sont pas
connus.

Lallopurinol est un inhibiteur de la xanthine oxydase et un antioxydant. Il a
été utilisé récemment dans une étude pilote portant sur 22 nouveau-nés a
terme ayant une encéphalopathie néonatale. Un bénéfice a été observé sur le
taux des radicaux libres, le débit sanguin cérébral et l'activité électrique
cérébrale (van Bel et coll., 1998). Le devenir a long terme de ces enfants
n’est pas encore connu.

Les antioxydants (vitamine E, acide ascorbique), et surtout les nouvelles
tétracyclines (doxycycline, minocycline), inhibiteurs de la réaction micro-
gliale, pourraient trouver leur place dans la prise en charge des meres allant
accoucher d’'un enfant avec des signes de stress foetal (Tan et Parks, 1999).
Lérythropoiétine est a I'étude.

Ladministration de plusieurs molécules agissant en synergie en différents
points de la cascade excitotoxique dans des essais cliniques multicentriques
serait probablement une alternative trés intéressante.
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Hypothermie cérébrale

C’est sur cette thérapeutique que reposent actuellement les espoirs
maximum. Chez le rongeur ou le mouton, une hypothermie modérée (33 a
35 °C) précoce permet de diminuer de 25 a 80 % l’extension des Iésions
cérébrales aprés une hypoxo-ischémie. Son effet protecteur serait lié a une
diminution de la libération d’acides aminés excitateurs, une diminution de la
synthese d’oxyde nitrique et une diminution de la consommation énergé-
tique cérébrale. Débutée apres I'apparition des convulsions, elle n’a plus
d’effet protecteur. Une étude chez le nouveau-né humain anoxique a montré
qu’elle était dénuée d’effets secondaires morbides (Gunn et coll., 1998). Un
essai européen en cours chez ’humain serait encourageant. Les résultats d’'un
essai randomisé multicentrique utilisant la technique du refroidissement
sélectif de la téte viennent d’étre publiés confirmant un bénéfice dans les
stades intermédiaires de I'encéphalopathie néonatale précoce (Gluckman et

coll., 2004).

Mesures d’accompagnement

Certaines mesures d’accompagnement (Vannucci et Perlman, 1997) ont
montré leur intérét.

En salle de naissance, une utilisation contrdlée de 'oxygéne dans la réanima-
tion du nouveau-né a terme pourrait étre théoriquement importante pour
limiter le stress oxydatif. Des études cliniques n’ont pas montré la supériorité
de la réanimation en air par rapport a la réanimation en oxygéne pur.

Lintérét de 'hyperglycémie est controversé. Elle a des effets déléteres chez
’adulte, mais elle pourrait avoir des effets protecteurs chez le nouveau-né. Le
maintien d'une glycémie normale chez le nouveau-né en détresse semble étre
un compromis raisonnable pour le moment.

Les expérimentations animales semblent montrer les effets aggravants d’une
hypocapnie sur I'extension des lésions cérébrales chez I'animal. Mais dans
une étude chez le nouveau-né a terme, le pronostic des enfants ayant une
encéphalopathie avec une acidose respiratoire est plus sévere que celui des

enfants ayant une acidose métabolique pure (Goodwin et coll., 1992).

Traitement des convulsions

I1 est lui aussi controversé. Chez ’homme, les études cliniques et épidémiolo-
q p

giques ont été incapables de montrer que les crises épileptiques pouvaient

étre un facteur aggravant des lésions cérébrales. Le pronostic immédiat est

directement lié¢ aux anomalies de 'EEG et a leur évolution, a la cause sous-

jacente et a I'Age gestationnel de I'enfant. Une amélioration du pronostic a

long terme est possible selon certaines études utilisant notamment du phéno-

barbital a fortes doses (40 mg/kg) (Hall et coll., 1998). Ces faits cliniques
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ajoutés a ceux tirés de 'expérimentation animale justifient le traitement des
crises par du phénobarbital (Gardénal®) ou de la phénytoine (Dilantin®)
(Rennie et Boylan, 2003).

Environnement de I’enfant

La prise de conscience par les pédiatres du role des événements péri- et
post-natals, de I'environnement et de la précarité dans le développement
comportemental et cognitif de I'enfant («’acquis ») est trés nette. Des
études longitudinales ont souligné I'importance des effets cumulatifs et inter-
actifs des facteurs de risque biologiques, périnatals et environnementaux sur
le devenir des enfants (QI, troubles du comportement, affectivité). Il a pu
ainsi étre proposé de développer des actions de prévention dans plusieurs
domaines : préservation de la relation mere-enfant et des processus d’attache-
ment, programmes de réduction des stress en milieu hospitalier, programmes
de « soins de développement individualisé 4 chaque enfant » en service de
réanimation néonatale, prise en compte de la douleur, programmes de
guidance et d’aide a la parentalité, programmes cotiteux d’éducation a domi-
cile du petit enfant aux Etats-Unis.

Facteurs toxiques de I’environnement pendant la grossesse

Lalcool, le tabac, la cocaine, le plomb, les dioxines, le stress... constituent des
facteurs aggravants des lésions cérébrales acquises en périnatal (Marret,
2003 ; Adde-Michel et coll., soumis). Le tabac et 'alcool en particulier sont
de réels problemes de santé publique. Des études de Lou et coll. (1994)
montrent que le stress chez la femme enceinte retentit sur la croissance du
périmetre cranien de I'enfant. La suppression des facteurs toxiques des le
début de la grossesse est donc un souhait légitime.

Bien-étre de I’enfant apres la naissance

Toutes les mesures favorisant le bien-étre de l'enfant sont probablement
bénéfiques pour son développement neuropsychique. La synaptogeneése, les
processus de stabilisation et 'architecture définitive des circuits neuronaux
sont largement influencés par I'environnement et les expériences. Les stress
provoquent ’expression et le relargage de neuromodulateurs, dont ’hormone
libérant la corticotrophine (CRH), entrainant 'activation des récepteurs a la
CRH sur les neurones de I'hippocampe impliqués dans les processus de
mémoire et de réponses aux stress. Des études expérimentales chez le rat
montrent les effets déléteres d’un sevrage maternel précoce sur la densité des
récepteurs aux glucocorticoides de I’hypothalamus et sur la tolérance aux
stress ultérieurs (Liu et coll., 1997). Une autre étude montre que la densité
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des neurones impliqués dans la synthese de 'oxyde nitrique et dans les
processus de mémorisation est durablement diminuée sous l'effet d’'un stress
néonatal ou d’une carence de soins maternels en période néonatale (Vaid et
coll., 1997). Un défaut d’activité des récepteurs NMDA secondaire a une
séparation maternelle est responsable d’une apoptose neuronale ; une stimu-
lation excessive par des stimuli douloureux du récepteur NMDA est respon-
sable d'une excitotoxicité avec mort neuronale a l'origine de troubles
comportementaux (Anand et Scalzo, 2000). Chez ’humain, des taux anor-
malement élevés de CRH secrétés par le placenta durant un stress peuvent
traverser la barriere hémato-encéphalique et influencer la fonction et I'inté-
grité des neurones hippocampiques (Avishai-Eliner et coll., 2002).

Douleur

Plusieurs faits suggerent que la perception douloureuse est beaucoup plus
diffuse chez les prématurés que chez les enfants nés a terme. Toutefois, chez
les prématurés, les épisodes douloureux aigus (ponctions, intubations, aspira-
tions trachéales...) sont responsables d’une douleur chronique. Les réponses
physiologiques aux stimuli nociceptifs (augmentation de la fréquence
cardiaque, de la pression artérielle voire intracranienne, diminution des satu-
rations artérielles en oxygene...) sont suffisamment importantes pour
produire des troubles lors de la reperfusion et des congestions veineuses qui
favorisent la survenue d’HIV/HIP (Anand, 1999). Le dépistage de la douleur
et son traitement adapté par des antalgiques de type morphinique sont donc
nécessaires.

Soins de développement

A partir des bases expérimentales développées ci-dessus et de quelques
données épidémiologiques, une intervention précoce est proposée dans les
unités de soins intensifs aux nouveau-nés selon le concept des « soins de
développement ». Ceux-ci regroupent un ensemble d’interventions compor-
tementales et environnementales non médicamenteuses visant a favoriser un
développement harmonieux. Ils cherchent a préserver la relation mere-
enfant et a intégrer les parents comme soutien sous forme de programmes
individualisés a partir de I'observation du comportement du nouveau-né
(Sizun et coll., 2003). Ces programmes reposent sur la réduction des stimuli
nocifs (bruit, manipulations, stimulations douloureuses) et sur des stratégies
comportementales (enveloppement, soutien postural, succion non nutritive,
voire peau a peau dans les pays non industrialisés). Leur impact sur le devenir
des enfants a plus long terme n’était pas jusqu'a maintenant suffisamment
prouvé pour que leur usage soit systématiquement recommandé (Jacobs et
coll., 2002 ; Symington et Pinelli, 2003). Une étude multicentrique rando-
misée controlée récente a montré un bénéfice sur la durée d’alimentation
parentérale et d’hospitalisation, le stress parental et le comportement de
I’enfant a 15 jours (Als et coll., 2003).
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Programmes de soins médico-sociaux et d’accompagnement psycho-éducatif

En France, des programmes de guidance parentale sont menés par les centres
d’action médico-sociale précoce (CAMSP) ou de protection maternelle et
infantile (PMI). Ils n’ont pas été évalués et sont tres hétérogenes contraire-
ment a ceux développés aux Etats-Unis notamment. Des programmes de
soins précoces et d’accompagnement socio-éducatif s’y pratiquent sous forme
de visites 2 domicile et de support social dés la naissance ou avant la nais-
sance ou par le biais de centres d’éducation avec accompagnement familial,
voire par I’éducation neuromotrice précoce (Ramey et Ramey, 1998;

Dumaret, 2003).

Acquis de la recherche sur la plasticité du cerveau
en développement

La compréhension récente de quelques mécanismes fondamentaux du déve-
loppement notamment I'importance des phénoménes de mort cellulaire et de
stabilisation synaptique et des circuits neuronaux en post-natal et leur modu-
lation sous l'effet de I’environnement plaident en faveur d’'une intervention
précoce pour permettre une récupération fonctionnelle significative. Chez
I'enfant, la destruction du tissu nerveux survient dans un environnement
encore peu ou pas fonctionnellement spécialisé, a la différence de I'adulte.

Les capacités de compensation motrice du systéme nerveux central immature
secondairement 2 des lésions de I'aire précentrale sont supérieures a celles de
'adulte chez le singe (principe de Kennard — 1936 —). L’hémidécortication
chez le rat a différents 4ges montre que la détérioration des performances
(controle du membre contro-latéral, tAche visuo-spatiale) est d’autant plus
marquée que la Iésion est tardive (Kolb, 1999). Chez le singe, les perfor-
mances dans les tAches d’orientation spatiale aprés lésion du cortex d’associa-
tion sont totalement détériorées chez 'adulte, un peu préservées avant I'age
de 2 ans et totalement préservées chez le foetus (Goldman et Galkin, 1978).
Des phénomenes de prolifération dendritique et de réorientation des affé-
rences thalamiques sont observés dans le cas de lésions prénatales. Chez
'enfant avec des lésions du cortex moteur, des observations cliniques, neuro-
physiologiques et par imagerie fonctionnelle suggerent que des phénomenes
de plasticité post-natale interviennent dans la récupération motrice. La
présence primitive d’'un faisceau non pyramidal ipsilatéral peut contribuer a
la plasticité qui aide a la récupération de la marche apres lésion d’'un hémi-
sphere. Chez 10 adultes porteurs d’'une hémiparésie congénitale, deux types
de réorganisation de la motricité de la main sont décrits dans I’hémispheére
non lésé ipsilatéral : un groupe avec petite lésion dans lequel les réponses
motrices de la main parétique sont obtenues par stimulation magnétique
transcranienne de I’hémispheére atteint (avec une activation corticale
possible de ’hémisphere intact en imagerie fonctionnelle mais sans réponse a
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la stimulation transmagnétique et donc sans projections motrices ipsilaté-
rales) et un groupe avec grosse lésion dans lequel des réponses motrices de la
main parétique ne sont obtenues que par stimulation magnétique transcra-
nienne de ’hémisphere intact ipsilatéral (signant la présence de projections
ipsilatérales) (Staudt et coll., 2002). Les enfants ont la capacité de récupérer
un langage normal aprés hémisphérectomie (Waxman, 1988). Le développe-
ment du langage aprés implant cochléaire chez de jeunes enfants sourds de
naissance montre la préservation d’une certaine plasticité corticale. La zone
inférieure a la plaque corticale ou sous-plaque (zone d’attente des différentes
populations neuronales et des afférences callosales avant l'entrée dans la
plaque corticale) pourrait jouer un role important dans la capacité de réorga-
nisation structurale apres lésions cérébrales hypoxo-ischémiques, notamment
chez le prématuré ot elle est encore trés développée (Kostovic et coll., 1989).
Des études chez ’humain et chez I'animal montrent que 'exercice et les
stimulations augmentent la survie neuronale et la résistance cérébrale aux
accidents cérébraux, stimulent la neurogenése et les capacités d’apprentis-
sage. Les facteurs neurotrophiques (brain derived-neurotrophic factor) et
certains neurotransmetteurs du SNC ainsi que des substances périphériques
telles que les cestrogenes, la corticostérone ou I'IGF-1 seraient les médiateurs
de ces réponses (Cotman et Berchtold, 2002). Enfin, il faut souligner que la
modulation des récepteurs ionotropiques aux neurotransmetteurs excitateurs
de type NMDA ou AMPA est un mécanisme majeur de lefficacité synap-
tique qui sous-tend différentes formes de plasticité synaptique.

La plasticité neurale, dans certaines circonstances ol elle est possible, peut
étre bénéfique méme si la trajectoire développementale qui en résulte differe
de la normale. Mais elle peut aussi étre inadaptée si les connexions qui se
forment ne permettent aucune réponse adaptative a l’environnement. La
plasticité fonctionnelle apres une lésion cérébrale précoce n’est pas la méme
selon les fonctions cognitives considérées (de Schonen et Sangrigoli, 2003).

En conclusion, 'intervention neuromotrice sera d’autant plus précoce que le
diagnostic de situation a risque neurologique sera fait plus tot. Elle démarrera
des 'hospitalisation néonatale des enfants a haut risque (prématurés, enfants
hypotoniques, nouveau-nés avec encéphalopathie néonatale précoce...) par
le maintien de postures fonctionnelles, la participation des parents a la prise
en charge de leur enfant, la prévention des stress et une prise en charge
nutritionnelle adaptée.

Au-dela de la période néonatale, une politique d’intervention précoce,
adaptée a chaque enfant et 2 sa famille, comportera au moins une éducation
neuromotrice précoce (kinésithérapie) ; elle devrait concerner les enfants
nés prématurés avec une maladie de la substance blanche périventriculaire,
les nouveau-nés ayant eu une anoxie périnatale sévere, les nouveau-nés
déviant des normes du fait d’'une hypotonie axiale ou d’anomalies de la
motricité globale, les nouveau-nés avec des troubles du comportement.
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Dans d’autres situations moins évidentes (hypotrophe, prématuré sans
anomalies neuromotrices précoces et sans lésions cérébrales identifiables a
I'imagerie, anoxie modérée), diverses actions (kinésithérapie, orthophonie,
psychomotricité...) seront débutées plus tard lorsque la surveillance de ces
enfants A risque révélera des anomalies de la motricité libérée, des troubles
cognitifs ou de la relation.
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Dépistage
au cours des premieres années

Le dépistage des séquelles neuro-développementales d’origine périnatale est
souvent difficile, surtout chez le jeune enfant. I’évaluation d’'un handicap
doit prendre en compte trois niveaux de réflexion : la déficience (altération
d’une fonction), I'incapacité (réduction de la capacité a établir une activité)
et le désavantage (limitation de I’aptitude a accomplir un acte social). Chez
le tres jeune enfant, étre en pleine évolution, cette évaluation est trés
complexe, voire impossible. Actuellement, la grande majorité des études
porte surtout sur le devenir des grands prématurés (terme de naissance infé-
rieur 2 32 semaines d’'aménorrhée [SA]) qui posent un réel probleme de santé
publique, mais ne doivent pas faire oublier que la majorité des handicaps
périnatals ne concerne pas cette population, mais celle des enfants nés a
terme ou de prématurité dite moyenne.

Chez le nouveau-né a risque d’anomalies de développement, le handicap
diagnostiqué le plus précocement avant 3 ans est I'infirmité motrice cérébrale
(IMC), avec ou sans atteinte intellectuelle. examen précoce des enfants a
risque comme celui des enfants de la population générale doit s’attacher 2
rechercher I'intégrité motrice et a repérer les anomalies de développement.
Le diagnostic d'IMC ne sera vraiment posé que vers 2 ans afin d’éviter les
diagnostics abusifs car trop précoces. Néanmoins, dans les formes tres séveres,
il est évident que le diagnostic est appréhendé plus tdt. Labsence de
diagnostic définitif ne doit en aucun cas empécher de débuter une prise en
charge précoce.

Le dépistage est global, comprenant I’aspect moteur, cognitif, relationnel et
une appréciation du fonctionnement des organes sensoriels (audition et vue).

Généralités sur le développement

Le développement neuromoteur du jeune enfant est bien connu, particulie-
rement depuis les travaux de I'équipe francaise de neurologie du développe-
ment conduite par Gesell (1951), André-Thomas et Sainte-Anne Dargassies

(André-Thomas et Sainte-Anne Dargassies, 1952 ; Sainte-Anne Dargassies,
1982), et leurs successeurs : Amiel-Tison (1999) et Grenier (2000).
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Le développement neuromoteur se déroule dans un ordre trés précis, mais
avec une grande variabilité individuelle dans la premiere année. Des reperes
ont été établis pour des enfants 4 terme mais sont a reconsidérer pour les
prématurés. Il est nécessaire de tenir compte, dans I'évolution neurologique
d’un bébé prématuré, de 'age corrigé (AC) et non de I'age 1égal (AL). CAC
est égal 2 AL diminué du temps de gestation écourté par rapport aux
40 semaines d'une grossesse normale. En cas de grande prématurité, on tient
compte de I’Age corrigé jusqu’a 2 ans. Il est certain que plus un enfant est né
prématurément (< 28 SA), plus on se fiera a ’AC pour le niveau de dévelop-
pement. Amiel-Tison (1999) parle de 3 ans pour le langage, mais les enfants
dont le développement va étre satisfaisant rattrapent souvent leur décalage
avant 18 mois, pour la motricité et 'éveil.

Le controle de la motricité est régulé par deux systemes (figure 8.1): le
systéme sous-corticospinal, dit encore inférieur, ou extrapyramidal, issu du
tronc cérébral, et qui assure le maintien de la posture et la fonction anti-
gravitaire, et le systéme corticospinal, comprenant les zones motrices corti-
cales, les zones d’association et les voies corticospinales (Amiel-Tison, 1999).
Le systéme corticospinal régule, par le jeu des influences excitatrices ou
inhibitrices sur le motoneurone, le tonus postural et la motricité fine. La
myélinisation de ces deux systémes se fait dans un temps différent : pour le
systéme sous-cortical, pendant la grossesse entre 24 et 34 SA, et pour le
systéme cortical, entre 32 SA et 2 ans essentiellement. Ceci permet de
comprendre I'importance du suivi rapproché des deux premiéres années de
vie.

Maturation du systéme moteur central

/%

Systéme sous-corticospinal
(tronc cérébral)
Maturation ascendante

de 24 a 34 SA

Systéme corticospinal
(cortex hémisphérique)
Maturation descendante
de 32 SA a2 ans

Figure 8.1 : Systemes contrdlant la motricité

De nombreuses équipes ont mis au point des techniques d’examen neuro-
moteur ayant un pouvoir prédictif fiable, cherchant a affirmer la normalité ou
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le caractere pathologique du développement. Ces techniques sont souvent
complémentaires les unes par rapport aux autres.

Amiel-Tison (1999) a insisté sur I'évaluation clinique du tonus actif et passif
de l'axe corporel, sur la recherche d’une anomalie de la flexion dorsale du
pied, un blocage dans cette flexion signant un syndrome pyramidal, et sur
I’état des sutures craniennes, en particulier la squameuse qui, lorsqu’elle est
chevauchante, traduit une croissance cérébrale insuffisante.

D’autres auteurs, comme Le Métayer (1993), ont étudié la motricité globale
avec description des attitudes motrices innées, de la régulation antigravitaire
et la synchronisation des contractions des membres au cours des gestes
complexes.

Grenier (2000) a apporté une dimension supplémentaire a ces techniques en
mettant I'accent sur la participation active trés précoce du jeune bébé et en
apportant une technique particuliere, la « réaction latérale d’abduction »,
qui, retrouvée tot dans la vie, affirme la capacité ultérieure de I'enfant a
acquérir la marche lorsqu’elle est obtenue en totalité dans des conditions
d’examen rigoureuses.

Ces différentes techniques permettent de déceler deés la premiére année de
vie les anomalies de type hypotonie axiale ou hypertonie des membres infé-
rieurs, qui sont les principales anomalies retrouvées.

Lexamen est difficilement interprétable dans la période de convalescence
d’'un grand prématuré, ot I'on voit le plus souvent des réponses anormales
régresser au fil des semaines. Il est essentiel de rester trés prudent dans
I'interprétation des signes trouvés dans les premiers mois ; la progression des
différents acquis est un élément essentiel. De méme, il ne faut jamais affirmer
une anomalie sur un seul examen mais revoir I’enfant quelques semaines plus
tard.

Evaluation neuromotrice

Lévaluation neuromotrice du jeune bébé comprend plusieurs volets :
I'examen clinique neurologique réalisé par le pédiatre et une évaluation
psychométrique type « baby-test », les deux étant tout a fait complémentaires.
Lexamen neuromoteur proprement dit se réalise avec la participation des
parents chez un bébé en éveil calme, dans la mesure du possible. Il comprend
un temps d’observation de I'enfant, celui-ci étant soit bien installé dans les
bras de 'un des parents, soit couché sur une table d’examen confortable, et
surtout nuque soutenue chez le trés jeune bébé. Cette observation s’attachera
a apprécier la motricité spontanée, le contact visuel, les mimiques faciales et
la capacité de relation.

La motricité spontanée doit étre rapidement déliée au niveau des doigts des
mains et des pieds et des mimiques buccofaciales. Mains fermées, pouce

137

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

138

adductus (replié dans la paume de sa main), motricité des membres inférieurs
stéréotypée et pauvre avec adduction des jambes doivent attirer I'attention.

Le contact visuel, sa qualité et un examen simple de la poursuite oculaire
font partie intégrante de cet examen dans des conditions de lumiere
adéquate. Des objets trés contrastés type « ceil de boeuf » chez le trés jeune
sont nécessaires dans les premiéres semaines, remplacés par le visage secon-
dairement.

La mesure du périmeétre cranien (PC) est indispensable mais insuffisante : elle
doit toujours s’accompagner de la palpation soigneuse de la fontanelle anté-
rieure et des sutures craniennes. Un bourrelet d’une suture, tout particuliere-
ment de la squameuse, est un signe de valeur sémiologique en dehors d’une
dénutrition ou d'une déshydratation importante. Nous ne citerons que quel-
ques manceuvres indispensables mais parfois insuffisantes :

e le tiré-assis par les épaules apprécie 1'état des muscles extenseurs et fléchis-
seurs de la téte ;

e chez un enfant un peu plus 4gé, I’étude de la station assise et 'analyse de
son échec. Les réactions posturales s’extériorisent au cours de la premiére
année et persistent : réactions aux pulsions latérales, réactions antigravi-
taires, retournements provoqués puis spontanés ;

e au niveau du tonus passif, appréciation du tonus ventral et dorsal ;

e au plan des membres inférieurs, 'angle des adducteurs, 'angle poplité et la
flexion dorsale du pied sont systématiquement recherchés ;

e la flexion dorsale du pied est particulierement riche en renseignements a
condition de réaliser la manceuvre de maniere lente et rapide, recherchant
ainsi une discréte spasticité des extrémités, témoin parfois isolé d'une atteinte
cérébrale minime.

Malgré la grande variabilité individuelle dans le développement neuromo-
teur, des repéres simples pour la limite supérieure des acquis moteurs ont été
établis pour les enfants a terme qui sont a adapter pour les trés grands
prématurés : tenue de la téte au plus tard a 4 mois, tenue assise au plus tard a
9 mois et marche a 18 mois.

Evaluation psychologique

I1 existe plusieurs échelles de développement pour le jeune enfant. Ces baby-
tests ne sont pas des évaluations stricto sensu de l'intelligence, mais ils
évaluent le niveau de développement psychomoteur d’un enfant, mesurant le
domaine moteur, le domaine mental, les capacités relationnelles et compor-
tementales de différentes maniéres. Actuellement, en France, le test de
Brunet et Lézine (1951) est encore le plus utilisé, basé sur les quatre rubriques
définies par Gesell (1951). Il s’agit de 'item postural et moteur désigné par la
lettre P, de l'item coordination motrice désigné par la lettre C, de l'item
relationnel désigné par la lettre S et des capacités langagieres désignées par la
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lettre L. Ces subdivisions se prétent a I'établissement d’un profil de dévelop-
pement. Ce test a été réactualisé en 1997 et peut étre utilisé chez les enfants
de 0 a 30 mois. Dans les pays anglo-saxons, 1’échelle de Bayley (1953) ou le
test de Denver sont trés pratiqués, avec des rubriques motrice, mentale et
comportementale.

Les acquis sont influencés par de nombreux facteurs de maturation neurolo-
gique, environnementaux et éducatifs. Le positionnement de I'enfant durant
les premieres semaines joue un rdle et 'on assiste 4 une évolution différente
des acquisitions motrices depuis que les enfants sont couchés sur le dos.

Il est nécessaire de répéter les examens dans le temps afin d’évaluer la dyna-
mique des acquis. Avant tout, ce bilan a pour finalité de repérer les compé-
tences qui valorisent lenfant et d’identifier les points faibles du
développement afin de guider la rééducation.

Ces échelles permettent de déterminer un quotient de développement global
(QD) et des quotients partiels dans chaque domaine mentionné. Ce QD ne
constitue pas I’équivalent d'un quotient d’intelligence (QI) et ces tests ne
sont pas prédictifs de I'intelligence.

Ces bilans doivent surtout étre utilisés comme outil d’observation, comme
support pour aider les parents a s’ajuster a I'enfant et non comme un élément
figé des capacités de I'enfant. Ils doivent étre interprétés avec une extréme
prudence.

Troubles repérés dans les trois premiéres années

La fonction motrice, comme 'ont signalé de nombreux auteurs, entre autres
De Ajuriaguerra (1974) et Wallon (1947), est la premiere fonction de rela-
tion. Tonus et motricité contribuent a 'organisation de la personnalité et a
’élaboration des capacités relationnelles du bébé. Il y a chez le trés jeune
enfant une intrication importante entre motricité, capacités relationnelles et
flux sensoriels. Il est donc impossible de dissocier telle ou telle fonction.
Cependant, pour plus de clarté nous exposerons les différents outils séparé-
ment.

Jusqu'a 2 ans, les principaux troubles dépistés sont essentiellement les trou-
bles moteurs, les troubles visuels, les troubles de I'audition et les troubles
relationnels. Ce n’est que plus tard que les difficultés intellectuelles, cogni-
tives sont pergues, évoquées entre 3 et 4 ans et confirmées vers 5 ans voire
plus tard. Pour les enfants nés prématurément et surtout pour ceux nés avant
32 SA, on doit tenir compte de I'Age corrigé jusqu’a 2 ans minimum, voire
plus s'il s’agit d’enfants prématurissimes (< 28 SA).

Une connaissance du calendrier des acquisitions motrices est nécessaire, en
admettant des variations individuelles. Les items du carnet de santé sont un
bon guide de ces acquis.
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Troubles moteurs

Ce n’est qu’entre 1 et 2 ans, sauf en cas de handicap majeur, que 'on confir-
mera une infirmité motrice cérébrale (IMC), afin d’éviter un diagnostic
abusif car trop précoce. Ce diagnostic se fait sur plusieurs signes regroupés et
non sur un seul.

Premiére année

Déja vers 4 mois (d’Age 1égal), les handicaps tres séveres sont repérés :
absence de contrdle de téte, difficultés d’alimentation avec troubles de la
succion et de la déglutition, troubles du regard, nystagmus.

Dans le deuxiéme trimestre, un certain nombre d’acquis vont se faire malgré
l’'atteinte neurologique. La lenteur des progres est un indicateur de la gravité
de latteinte neurologique et a I'inverse la dynamique positive des progres
moteurs est rassurante.

Vers 6-8 mois, une hypotonie majeure avec atteinte de la téte, du tronc et des
membres confirme une forme sévere d’IMC. Les séquelles neurologiques 2
type d’hypertonie liée 2 une atteinte du faisceau pyramidal sont plus difficiles
a confirmer en raison de la variabilité des signes lors de I'examen et de la
nécessité d'un enfant participant et détendu. De plus, certaines raideurs des
membres peuvent disparaitre quasi totalement dans la deuxiéme année.

Lhémiplégie est presque toujours reconnue par les parents avant les profes-
sionnels, aux alentours du sixieme mois. Les parents remarquent qu'un hémi-
corps est nettement moins mobile et ils consultent pour ce motif.

Vers 1 an, en dehors des formes trés séveres motrices évidentes depuis
plusieurs mois, on se trouve devant plusieurs cas de figure :

¢ un tableau typique d'IMC associant troubles du maintien postural du tronc
et de la téte, raideurs des membres inférieurs avec réflexes ostéo-tendineux
vifs et diffusés, trépidation épileptoide des pieds, mobilité spontanée faible et
mal organisée. Chez les enfants nés a terme ayant eu une anoxie cérébrale, le
syndrome dystonie-dyskinésie caractéristique des séquelles d’anoxie n’appa-
rait que plus tard. Chez I'ancien prématuré, on ne retrouve que trés rarement
le scheme moteur classique « en ciseaux » des membres inférieurs en raison
des actions de prévention orthopédiques prises deés la naissance dans la
couveuse évitant le raccourcissement de certains muscles (Grenier, 2000) ;

o dans d’autres situations, le diagnostic est nettement moins évident. C’est le
cas des enfants trés hypotoniques, présentant un retard dans toutes les acqui-
sitions motrices, ou des enfants passifs peu mobiles au sol. examen neurolo-
gique ne retrouve aucune anomalie neurologique de la série pyramidale ou
extrapyramidale, la progression des acquis se fait, mais de maniére trés lente
chez 'enfant dont les acquis cognitifs sont parfois un peu décalés. Une telle
hypotonie peut étre révélatrice d’'une myopathie, mais aussi d’un syndrome
autistique ou s'inscrire dans le cadre d'une « hypotonie familiale bénigne ».
Clest I’évolution de la deuxieme année qui permettra de trancher. Enfin chez
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les prématurés, ces hypotonies isolées qui disparaissent au cours de la
deuxiéme année peuvent se traduire plus tard par des troubles de la motricité
fine et cognitifs. Ils sont donc importants a reconnaitre et a suivre.

Deuxiéme année

En cas de troubles confirmés, le diagnostic est le plus souvent évident et la
symptomatologie clinique se précise.

L'acquisition ou la non-acquisition de certains niveaux de développement
moteur comme la tenue de téte et la station assise peut aider a se faire une
idée de I'importance de I'atteinte motrice. Mais il faut toujours rester trés
prudent dans les réponses données a la famille et dans ses convictions person-
nelles, les potentialités de 'enfant et de son entourage pycho-socio-
économique jouant un role certain mais non évaluable.

On peut au cours de la deuxiéme année différencier les atteintes spastiques et
dyskinétiques, et les territoires atteints. Il est absolument nécessaire de conti-
nuer 2 classer de maniere classique I'atteinte motrice, ce qui permet ainsi de
comparer des séries de « devenir » entre elles. Mais actuellement les enfants
présentent trés souvent des atteintes neurologiques mixtes avec coexistence
de spasticité, mouvements involontaires, participation ataxique, alors que
dans les décennies antérieures les déficits moteurs étaient de forme plus pure.
Ceci est trés vraisemblablement lié a la survie de trés grands prématurés.

Enfin, certains enfants et tout particulierement les grands prématurés
peuvent développer une raideur tres localisée des membres inférieurs, essen-
tiellement au niveau des chevilles, qui s’associe souvent a une maladresse de
la motricité globale, de la motricité fine et a des troubles de I'oculomotricité.
Parmi ces enfants, un certain nombre d’entre eux n’auront pas de troubles
moteurs génants dans la vie courante, mais des difficultés d’ordre cognitif

(Amiel-Tison, 1999).

De nombreuses études de suivi au-dela de 3 ans ont montré, en examinant
quatre items moteurs (la motricité dans son ensemble, la motricité fine, la
motricité globale et 'intégration visuo-spatiale), que tous les enfant préma-
turés étaient moins performants dans tous les domaines qu'une population
témoin 2 terme (Sullivan et Mac Grath, 2003). Les examens complémen-
taires telle 'IRM peuvent prédire un certain nombre de troubles de la motri-
cité globale mais ne peuvent prédire les difficultés motrices fines ou les
difficultés intellectuelles (Skranes et coll., 1998). Les difficultés constatées
sont en association directe avec les difficultés scolaires et la nécessité d’une
aide spécifique scolaire ultérieure. Ceci a été retrouvé par de nombreux
auteurs (Weiglas-Kuperus et coll., 1992 ; Hack et coll., 1994 ; Hille et coll.,
1994 ; Halsey et coll.,, 1996 ; Breslau et Chilcoat, 2000 ; Saigal, 2000).
Peterson et coll. (2000) ont trouvé une réduction du volume cérébral des
zones motrices du cortex, du corps calleux et du ganglion basal, ce qui parait
en accord avec les difficultés motrices de ces enfants.
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D’autres (Torrioli et coll., 2000) ont comparé les performances visuo-
motrices, cognitives, I'attention et le comportement de prématurés n’ayant
eu aucune complication neurologique en période néonatale et présentant des
échographies transfontanellaire normales avec celles d’'un groupe témoin
d’enfants nés a terme et élevés dans les mémes conditions éducatives et
socio-économiques. Dans le groupe des anciens prématurés (poids de
naissance < 1 500 g) il existe des troubles perceptivo-moteurs, des troubles
oculomoteurs, des difficultés d’attention et des troubles du comportement.
Pour d’autres auteurs au contraire (Dunn et coll., 1986), le quotient intellec-
tuel est normal et sans dissociation entre le QI verbal et le QI de perfor-
mance.

Les troubles cités sont encore plus fréquents si les enfants présentent une
dysplasie bronchopulmonaire (Creasey et coll., 1993) ou une anémie a 8 g/l a
8 mois, entralnant un développement perturbé a 18 mois (Sherrif et coll.,
2001).

Le périmetre cranien a un intérét tout particulier dans le développement
neurologique et il est indispensable d’en tenir une courbe réguliere (Hack et
coll., 1994). Depuis de nombreuses années, diverses études ont montré le
risque accru de difficultés intellectuelles, de troubles de la motricité fine et de
difficultés d’apprentissage chez les enfants ayant un PC < — 2 &, qu'ils soient
nés prématurément ou a terme. Le risque d’avoir un PC < -2 ¢ a 18 mois
d’age corrigé est d’autant plus grand que le PC de naissance est faible et que
la malnutrition cérébrale a débuté précocement dans la grossesse. Plus le
temps mis pour récupérer un PC > —2 ¢ est lent, plus le risque d’anomalies
est important (Hack et coll., 1991). Certains ont montré la valeur prédictive
du PC a I'age de 8 mois et une corrélation étroite entre PC a 8 mois et QI a
3 ans. Schématiquement :

e les enfants qui ont un PC > -2 ¢ a 8-12 mois I’AC et a 3 ans d’age 1égal
ont un risque de séquelles intellectuelles identique a la population générale ;
e les enfants qui ont un PC < -2 ¢ 2 8-12 mois ’AC mais > -2 ¢ a 3 ans
ont un risque supérieur de difficultés cognitives mais ces troubles seraient
transitoires ;

e les enfants qui ont un PC < -2 ¢ a 8-12 mois d’AC et encore <-26 a
3 ans ont trés peu de chances de récupérer un PC satisfaisant a I'Age scolaire
et sont a tres haut risque de déficit intellectuel et cognitif.

La relation entre mauvaise croissance du PC et difficultés d’apprentissage est
retrouvée par plusieurs auteurs (Selles, 1977 ; Ounsted et coll., 1988).

Déficience mentale

Le terme de retard global de développement est réservé aux enfants de moins
de 5 ans tandis que le terme de retard mental est appliqué aux plus agés, chez

lesquels un test détaillé de quotient d’intelligence est possible (Shevell et
coll., 2003).



Dépistage au cours des premieres années

Le quotient de développement réalisé chez le trés jeune enfant n’est pas
prédictif de maniere assez précise du QI ultérieur et en particulier, un QD
normal & 1 ou 2 ans ne permet pas d’exclure des difficultés scolaires. Le QI
doit étre interprété de maniere analytique et non globale : la plupart des
articles rapporte un QI global plus bas de 10 points que dans une population
témoin avec un QI verbal plus élevé que le QI de performance. Pour avoir
une idée plus précise des difficultés des enfants et de la relation avec les
événements anté- et périnatals, il faut un suivi prolongé ; les évaluations
cognitives sont complexes et devraient étre effectuées régulierement. Ceci
représente un colit important et suppose une organisation complexe
(Krageloh-Mann, 2002). Certains auteurs trouvent une corrélation entre
quotient intellectuel et milieu socioculturel parental (Drillien, 1961).

Cependant, les enfants qui vont avoir une déficience ultérieure présentent
dans les deux premieres années un décalage harmonieux des acquis, avec
souvent une hypotonie globale sans anomalies neurologiques spécifiques. Le
retard au-dela d’'un an de la préhension des objets peut attirer 'attention, de
méme qu’une manipulation maladroite et pataude avec préhension globale
des objets sans pince fine du pouce.

Une étude particulierement intéressante pour les rééducateurs a analysé les
capacités cognitives des enfants Agés de 18 mois a 3 ans en relation avec leur
capacité a conduire un fauteuil roulant dans un cadre ludique. Les deux
facteurs cognitifs retrouvés sont les capacités spatiales et les capacités a
résoudre une difficulté donnée pratique dans la conduite du fauteuil (Tefft et
coll., 1999). Ceci est important pour les enfants dont on pense qu’ils ne
pourront acquérir ni une marche autonome ni une marche avec aide.

Troubles visuels

La prévalence des troubles visuels séveres (acuité visuelle corrigée pour le
meilleur ceil < 3/10) a été estimé en France a 0,8 pour 1 000 et la cécité a
0,28 pour 1 000 (acuité visuelle < 1/20) (Arnaud et coll., 1998). Les facteurs
étiologiques retrouvés sont anténatals pour 48 % des cas observés, surtout
pour les basses visions, alors que les facteurs périnatals (27 %) entrainent plus
souvent une cécité. Dans cette étude, 56 % des enfants avaient un handicap
sévere associé, le plus souvent moteur avec retard mental. Lorigine du
handicap visuel était inconnue dans 21,3 % des cas. Parmi les étiologies
anténatales, les plus fréquentes sont la rétinite pigmentaire et la cataracte
congénitale. Une embryofcetopathie est retrouvée dans 4,1 % des cas. Ces
enfants pouvaient avoir aussi un déficit auditif associé.

Les prématurés sont une population a haut risque de troubles visuels, en
particulier par l'existence d’'une pathologie spécifique, la rétinopathie du
prématuré (ROP). Les troubles de la réfraction et le strabisme sont rarement
ignorés et le plus souvent repérés et pris en charge, méme si parfois ils le sont
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trop tardivement. Pour Darlow et coll. (1997), 77 % des prématurés de moins
de 28 SA présentent des difficultés visuelles de tout type.

Rétinopathie du prématuré (ROP)

C’est une maladie vasoproliférative de la rétine touchant les prématurés.
Depuis I'augmentation du taux de survie des prématurés on a observé une
augmentation parallele de la ROP (Ashton et coll., 1953). Létiopathogénie
de la ROP est encore mal connue et multifactorielle : il existe un lien entre la
durée pendant laquelle la pression partielle en oxygéne de 'enfant est égale
ou supérieure 2 80 mm Hg et l'incidence et la gravité de la ROP. Cette
association est plus marquée si cela survient entre la deuxiéme et la
quatriéme semaine aprés la naissance. D’autres facteurs sont évoqués :
I'immaturité de la rétine, 'augmentation de gaz carbonique, et la déficience
en vitamine E. Il est décrit cinq stades de ROP, le stade 3, appelé « menace »,
étant défini comme la présence d’au moins 5 heures consécutives de stade 3
de ROP ou de 8 heures cumulatives de ce méme stade. Le traitement est alors
une urgence dans les 72 heures qui suivent I'exposition. Les points de laser ou
de cryothérapie sont appliqués sur des zones de rétine périphérique non
vascularisées. Actuellement en France, un groupe de travail est en train de
montrer qu'il faut agir plus tdt en raison du risque de cécité a ce stade. Depuis
la publication en 1988 des premiers résultats de la CRYO-ROP Study, les
pédiatres et les ophtalmologistes savent qu’ils doivent assurer, en période
néonatale, un suivi ophtalmologique régulier et bien codifi¢é des grands
prématurés. Cette étude a aussi démontré 'effet bénéfique de la cryothérapie.
Le premier examen doit se situer entre la quatrieme et la sixiéme semaine.
Par ailleurs, cette étude a établi une classification de la phase aigué et déter-
miné un seuil ot le traitement est indiqué par photocoagulation au laser ou
cryothérapie. Il faut savoir que 90 % des ROP vont régresser spontanément.
Le traitement n’est donc indiqué que chez les enfants présentant un haut
risque de décollement de la rétine. D’apres la CRYO-ROP Study, 6 % des
enfants de moins de 1251 g développent un stade de « menace » de la
maladie, pour lequel 50 % des enfants risquent une cécité totale et sont donc
une indication absolue du traitement. Actuellement, les études nord-
américaines ont étendu les indications du suivi pour tous les prématurés de
moins de 1 500 g et de moins de 32 SA (Andruscavage et Weissgold, 2002 ;
Birdsell, 2002). Les prématurissimes sont particulierement exposés : 90 % des
moins de 750 g développeront un stade de ROP (Palmer et coll., 1991).

Troubles de la réfraction, strabisme, amblyopie

Tous ces troubles sont plus fréquents s’ils sont associés a2 une ROP (Clemett
et Darlow, 1999). Leur incidence est liée au terme de naissance : 57 % chez

les moins de 28 SA, 55 % entre 28 et 32 SA et 10 % chez les plus de 32 SA
(tableau 8.1).

La myopie apparait vers 6 mois et sa sévérité augmente jusqu’a environ 3 ans,
puis se stabilise. Son incidence a 2 ans augmente avec la sévérité de la ROP :
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81 % en cas de ROP contre 13 % en son absence (Gribomont, 1998). Entre 7
et 10 ans, dans une autre étude, I'incidence de la rétinopathie augmente avec
la grande prématurité et le faible poids de naissance (PN) : plus de 90 % des
enfants avec un PN <750 g présentent une rétinopathie tout stade
confondu. Selon Todd et Kemmeny (2000), 58,8 % des prématurés nés avant
29 SA présentent une ROP dont 17,4 % de stade 3. Néanmoins, il y a peu de
cas de cécité, ceci étant lié au dépistage et au traitement.

Lastigmatisme n’est pas plus fréquent chez le prématuré. Le strabisme est
presque toujours un strabisme convergent. C'est une affection grave qui
nécessite un dépistage précoce avant 9 mois d’age corrigé (Niessen, 2000). Il
atteint environ 15 % des prématurés. Le strabisme est significativement
associé avec la prématurité (en dessous de 29 SA). Sa fréquence augmente de
maniére significative chez les enfants qui présentent une paralysie cérébrale.
Lassociation entre le strabisme et I'existence d’'une ROP est discutée : peu
vraisemblable pour certains (Gribomont, 1998), elle parait importante pour
d’autres : 5,6 % de strabisme sans ROP wersus 22 % chez les enfants avec
ROP et troubles moteurs.

Lamblyopie atteint 32 % des prématurés de moins de 28 SA. Fonctionnelle,
elle est secondaire 2 un défaut de réfraction ou a un strabisme. Elle peut
s'aggraver trés rapidement et représente alors une urgence thérapeutique afin
de préserver la vision binoculaire. Plus la prise en charge est précoce,
meilleur est le pronostic. Il est indispensable de faire passer cette notion aux
parents : I'appareillage précoce, parfois mal accepté par l'enfant et par
eux-mémes, est indispensable §'il y a indication de correction.

Tableau 8.1 : Incidence des troubles ophtalmologiques chez les prématurés de
moins de 37 SA (d’apres Schalij-Delfos et coll., 2000)

Age gestationnel

322 375A 28 a4 32 SA <28 SA Totalité
Nombre de sujets 20 51 28 99
Tous troubles confondus 10 % 55 % 57 % 46 %
Strabisme 5% 33 % 39 % 22 %
Amblyopie 10 % 22% 32% 17 %
Troubles de la réfraction 5% 25% 29 % 17 %

Apres la période néonatale, les modalités du suivi ophtalmologique dépen-
dent du risque de voir se développer des anomalies oculaires potentielles. Il
existe un consensus pour définir, par ordre croissant, trois catégories d’enfants
a risque : ceux sans ROP, ceux avec ROP spontanément résolutive et ceux
dont la ROP a été traitée. examen comprend un test d’acuité visuelle
adapté a l'age, une évaluation de la motilité externe, une mesure de la
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réfraction sous cycloplégique et un fond d’ceil. En cas de ROP, la surveillance
doit se prolonger jusqu’a 8 ans a un rythme variable selon la gravité de la

ROP.

Troubles neurovisuels et praxiques

Tres fréquents chez les grands prématurés, il est indispensable de les recher-
cher et de les prendre en charge car ils ont un retentissement important sur
les apprentissages scolaires. Avant de parler d’une déficience globale chez un
enfant, il faut avoir par des bilans précis évalué la part de chacune des
difficultés. Cest souvent a I’école, en moyenne ou grande section de mater-
nelle, que les éducateurs attirent l'attention des parents sur un retard
graphique, une lenteur inhabituelle, un enfant qui s’'intéresse peu aux images,
contrastant avec un langage riche et adapté (Mazeau, 1996).

Troubles oculomoteurs

IIs se manifestent dans un premier temps soit par un strabisme souvent
alternant, soit par un nystagmus. Ces troubles perturbent la saisie visuelle,
I’exploration de la scéne et certaines notions spatiales. La poursuite oculaire
est lente et irréguliere, la fixation d’'un objet est instable, breve et entre-
coupée de saccades involontaires avec des anomalies positionnelles pour
s'adapter. Il se constitue en particulier des troubles de 'organisation dans
I’espace a deux dimensions (la page, le tableau, I'écran) alors que des notions
spatiales de langage, d’espace en trois dimensions sont mieux appréhendées.
La saisie précise d’'une information est compromise surtout si ’environne-
ment visuel est trés riche. Ces enfants voient et regardent mais ont une prise
d’informations gravement perturbée qui leur fournit de fausses informations.

Troubles des gnosies visuelles

IIs sont définis comme l'incapacité a décoder ce qui est vu. Il en existe
différents types : agnosie des images, des visages, des couleurs, des objets.
Lagnosie des images est la plus fréquente et passe volontiers inapercue.
Rarement isolée et souvent partielle, elle entraine chez 'enfant une confu-
sion de désignation de certaines images proches. Il y a alors une grande
hétérogénéité dans les réponses données, ce qui doit attirer I'attention. De
méme, un enfant de 3 ans qui se désintéresse de la télévision est hautement
suspect d’agnosie des images. Les photographies sont toujours mieux recon-
nues que les dessins plus abstraits. Normalement, un enfant de 3 ans doit
reconnaitre 90 % d’images tout venant y compris des images inscrites sur un
fond complexe et des images utilisées dans des magazines. Un ancien grand
prématuré qui a un bon niveau de langage et des difficultés a 'école doit
interpeller : il faut alors faire rechercher par un bilan neuropsychologique
d’éventuels troubles gnosiques.



Dépistage au cours des premieres années

Dyspraxies visuo-spatiales

La dyspraxie est définie comme un trouble de la pré-programmation du geste.
Les praxies visuo-spatiales sont des pré-programmations spatiales et tempo-
relles d’action suivant un projet volontaire. Les dyspraxies visuo-spatiales se
traduisant par une maladresse, un défaut d’organisation gestuelle. Les grands
prématurés ont un risque de développer ce type de dyspraxie entrainant une
motricité maladroite, des troubles de reconnaissance a I’école. Ces troubles
sont actuellement mal appréciés et surtout mal recherchés.

Troubles auditifs

Lavenir d’'un enfant malentendant dépend de I'identification précoce de la
perte auditive et de sa prise en charge. En effet, la perception auditive du
langage au cours des 6 premiers mois de vie conditionne le développement
ultérieur du langage (Kuhl et coll., 1992).

On distingue deux types de surdités : les surdités de perception ou de récep-
tion liées a2 une atteinte de loreille interne et des structures neuro-
sensorielles depuis I'appareil de Golgi jusqu’aux voies auditives centrales ; les
surdités de transmission ou de conduction liées a une atteinte de l'oreille
externe ou moyenne (cette atteinte dépasse rarement 60 dB).

On distingue plusieurs degrés de surdité qui sont évalués sur la meilleure
oreille (Anaes, 1999) :

e les déficiences auditives 1égeres avec perte tonale entre 21 et 40 dB ou la
parole est pergue a voix normale mais pas & voie basse ou lointaine ;

o les déficiences moyennes avec 2 degrés : le premier avec une perte tonale
entre 41 et 55 dB, et le deuxi¢me avec une perte entre 56 et 70 dB ;

o les déficiences séveres avec 2 degrés: le premier avec une perte tonale
entre 71 et 80 dB, et le deuxiéme avec une perte entre 81 et 90 dB ou la
parole est percue 2 voix forte pres de 'oreille. Les bruits forts sont percus ;

e les déficiences profondes avec 3 degrés : le premier avec une perte tonale
entre 91 et 100 dB, le deuxieme avec une perte entre 101 et 110 dB et le
troisieme entre 111 et 119 dB. Il n’y a aucune perception de la parole, seuls
les bruits trés puissants sont pergus.

Les 10 criteres de risque d’atteinte auditive établis par le Joint Committee on
infant hearing (JCIH) en 1994 sont : antécédents familiaux de surdité, infec-
tions congénitales, anomalies craniofaciales, faible poids de naissance, hyper-
bilirubinémie, médicaments ototoxiques, méningite bactérienne, score
d’Apgar bas, ventilation assistée de plus de 5 jours, découverte d’'un syndrome
associé avec un déficit auditif (Joint Committee on infant hearing, 1995).

D’autres auteurs ont retrouvé des facteurs de risque complémentaires
(Kountakis et coll., 2002) qui sont : un séjour en réanimation de 5 jours ou
plus, une détresse respiratoire, une fibroplasie rétrolentale, I'asphyxie, une
inhalation méconiale, une anomalie chromosomique, un diabéte maternel,
une naissance multiple, une maladie neurodégénérative et I’abus de toxiques.
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Dans une étude frangaise sur 226 enfants dans trois départements, la préva-
lence retrouvée était de 0,54 pour mille dont 20 % étaient d’origine géné-
tique, 11,5% d’origine infectieuse (rubéole, cytomégalovirus), 11,5 %
d’origine périnatale, I’étiologie étant indéterminée dans 50 % des cas.

Certains ont retrouvés deux facteurs de risque : PN < 1 500 g et hyperbiliru-
binémie traitée, ainsi que la ventilation assistée prolongée et une détresse
respiratoire.

Il est important de préciser si la surdité s'inscrit dans le cadre d’un autre
handicap ou si elle est isolée (tableau 8.11). La prise en charge et les résultats
ne seront pas les mémes. La grande variabilité de handicaps associés montre
I'influence du mode de sélection des enfants dépistés sur le plan auditif.
Létude frangaise qui montre un pourcentage de handicaps associés le plus
faible est le reflet d’'une étude sur la population générale de trois départe-
ments.

Tableau 8.11 : Prévalence des handicaps associés a la surdité

Références Pays % handicaps associés
Fortnum et Davis, 1997 Grande-Bretagne 39
Darin et coll., 1997 Suede 40
Martin et coll., 1981 CEE 28
Boyle et coll., 1996 Etats-Unis 43
Baille et coll., 1996 France (3 départements) 14

Les surdités néonatales sont plus fréquentes que d’autres anomalies congéni-
tales (Mehl et Thomson, 1998) comme I'hypothyroidie, la phénylcétonurie
ou la drépanocytose, qui font I'objet d’'un dépistage systématique chez les
nouveau-nés. C'est dire I'importance de pouvoir les dépister a 1’échelon
national.

Deux méthodes sont disponibles en période néonatale : les oto-émissions
acoustiques provoquées (OEAP) et les potentiels évoqués auditifs précoces

(PEAP).

Les OEAP, découvertes en 1978, sont des signaux générés par les cellules
ciliées de 'organe de Corti en réponse a des stimuli sonores. Cet examen non
traumatique est réalisé au lit de 'enfant lorsqu’il est dans une phase de
sommeil et demande un personnel expérimenté. 'examen dure environ
15 minutes et est facilement reproductible. Les OEAP sont présentes des les
premiers jours de vie mais il existe des faux-négatifs et des faux-positifs. A la
fin du test, les OEAP sont positives ou négatives. Si elles sont négatives elles
sont refaites, et si elles sont toujours négatives, des PEA sont alors pratiqués.

Les PEA demandent un appareillage spécial dans une piece adéquate. Ils ne
testent que les fréquences aigués et dépendent de la maturité neurologique du
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systéme nerveux central qui se poursuit jusqu’a 1 an. On étudie la latence et
l'intensité minimum pour repérer 'onde V.

Enfin, quand les OEAP sont négatives, en complément des PEA un examen
ORL complet s'impose comprenant une otoscopie, la présence du réflexe
cochléo-palpébral et 'audiométrie comportementale aux jouets sonores, les
enfants étant trop jeunes pour bénéficier d’audiométrie tonale ou vocale.

Le but de tout ce bilan est de repérer les atteintes auditives le plus précoce-
ment possible. ’Académie américaine de pédiatrie recommande de poser le
diagnostic avant 1'Age de 3 mois. Cela parait tres difficilement réalisable
et la plupart des études affirment le diagnostic 4 un 4ge moyen de
9 mois *+ 4,9 mois. Il faut savoir qu’un certain nombre d’enfants avec test de
dépistage négatif normalisent leurs tests aprés 2,7 mois = 3,7 mois. Les
atteintes bilatérales sont toujours plus fréquentes que les atteintes unilaté-
rales.

Techniques de dépistage des troubles des premiéeres années

Les techniques sont examinées pour la population générale et pour la popu-
lation a haut risque.

Dans la population générale

Les reperes du développement neurologique sont donnés dans le carnet de
santé et permettent, dans une population générale, de détecter une anomalie
de développement (tableau 8.1II). Les examens peuvent étre réalisés par un
médecin généraliste, par un médecin de PMI ou par un pédiatre libéral. Le
médecin devra en cas de doute adresser I'enfant vers une consultation plus
spécifique.

Les items du carnet de santé sont une trame permettant de repérer un trouble
du développement dans la population générale (tableau 8.1V).

Pour la population normale, certains signes devraient permettre a tout profes-
sionnel de la petite enfance d’avoir l'attention attirée sur des anomalies du
développement, conduisant avant 1 an a demander un avis spécialisé

(tableau 8.V).

Dans une population a haut risque de séquelles neurologiques

L'examen clinique doit étre plus complet de maniére a rechercher non plus la
normalité seule mais aussi les anomalies motrices.

De nombreux auteurs ont essayé de réunir quelques items permettant de faire
un diagnostic d'IMC précoce.

Certains (Allen et Alexandre, 1997) ont testé 6 items moteurs qui sont : les
retournements ventre-dos, dos-ventre ; la station assise avec soutien, sans
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Tableau 8.111 : Principaux éléments a rechercher

Motricité

Renforcement du tonus axial dans un sens céphalo-caudal, les acquisitions motrices progressent
de fagon descendante

Contréle de la téte a 3 mois

Station assise avec appui latéral des mains a 6 mois

Station assise sans appui a 7-9 mois

Station debout avec appui a 9 mois

Station debout sans soutien a 10-12 mois

Marche autonome & 12-18 mois

Monte les escaliers a 18 mois, court, saute sur deux pieds

Préhension

3 mois : préhension au contact

4-5 mois : préhension active et volontaire de I'objet (cubito-, digito- puis radio-palmaire)
6 mois : passe d'une main a l'autre

9 mois : opposition pouce-index

12 mois : manipulation plus fine (pastille dans une bouteille)

18 mois : tour de 3 cubes, commence a manger seul

24 mois : tour de 6-8 cubes, tourne les pages d’un livre

36 mois : se déshabille seul, déboutonne, mange seul

Langage

Gazouillis-voyelles a 3 mois

Babillage-consonnes a 6 mois

Papa-maman non spécifique a 8 mois

Papa-maman approprié a 10 mois

Jargon et 3 mots a 14-15 mois

Nomme les cinq parties du corps a 18 mois

18-24 mois : explosion lexicale, reproduit sons et rythme

Vocabulaire de 50 mots a 24 mois, phrases de 2-3 mots, « je-moi-tu »

Interactions sociales

0-3 semaines : fixe le regard

6 semaines-3 mois : sourire social (« réponse »)

3-6 mois : sourire sélectif, rire aux éclats a 4 mois

7-8 mois : répond & son prénom

8-9 mois : peur de I'étranger, permanence de I'objet

9 mois : réponse a un ordre simple accompagné d’'un geste (au revoir, bravo)
20 mois : acceés a la fonction symbolique

24 mois : « oui, non », obéit & un ordre simple, « jeu paralléle »

Tableau 8.1V : Certificats du carnet de santé

Certificat du 4° mois Certificat du 9° mois Certificat du 24° mois

Joue avec les mains Tient assis sans appui Marche acquise
Sourire-réponse Réagit a son prénom Obéit & un ordre simple
Tourne la téte pour suivre un objet Répéte une syllabe Nomme au moins une image
Attrape un objet proposé Se déplace Superpose des objets

Assis, tient sa téte Saisit un objet avec

Sur le ventre : souleve téte-épaules, participation du pouce

s’appuie sur les avant-bras

Réactions aux stimulus sonores sans
rotation de téte

Poursuite visuelle lisse rapide large sans
strabisme ni nystagmus
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Tableau 8.V : Signes d’alerte pour demander un avis spécialisé

Développement anormal du périmetre cranien

Téte ballante apres 5 mois

Persistance de I'hypotonie des membres inférieurs aprés 5 mois
Pas de préhension volontaire & 6-7 mois

Pas de station assise a 10 mois

Pas de permanence de I'objet a 12 mois

Absence de marche apres 20 mois

Pas de phrase a 3 ans

soutien ; le ramper ; le quatre pattes. Ils ont conclu que les retournements
pourraient étre intéressants pour un diagnostic de pathologie car ce sont les
mouvements actifs les plus précoces. Mais, certains enfants peuvent se
retourner par hypertonie de la téte et de 'axe. La station assise est elle aussi
un repere intéressant, mais en cas d’échec il faut savoir analyser la cause de
cet échec : par chute en avant traduisant une hypotonie de 'axe corporel, par
chute en arri¢re par hypertonie des membres inférieurs. Enfin, le ramper et le
quatre pattes sont de moins en moins adoptés par I'enfant qui dort dés la
naissance sur le dos. Les auteurs signalent qu'un seul signe moteur anormal
est insuffisant, et qu'il doit s"accompagner d’autres anomalies et a plusieurs
reprises.

Tableau 8.VI: Points de repeére simples des troubles du développement
chez le jeune enfant

A 40 semaines (d’age gestationnel)

Contact absent ou trés fugace

Téte et corps en hyperextension, avec opisthotonos

Mains toujours fermées avec pouce dans la paume de la main
Episodes de grognement, de cyanose, de paleur

Enfant hyperexcitable, difficilement consolable

Difficultés de succion

Poursuite oculaire médiocre, voire inexistante

A 4 mois

Tenue de téte imparfaite, volontiers en arriere du plan du corps
Pas d'ouverture des mains ni de motricité déliée des mains
Pas de préhension de I'objet au contact

Motricité spontanée pauvre et peu variée

Persistance de difficultés alimentaires avec fausses routes
Poursuite visuelle médiocre avec des épisodes de décrochage
A 8-9 mois

Pas de tenue assise indépendante

Chute en arriere par hypertonie ou en avant par hypotonie
Pas de réaction parachute

Aucun mode de retournement ou de déplacement

Préhension des objets maladroite

Ne peut porter ses pieds a sa bouche

Asymétrie des mouvements spontanés
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Amiel-Tison (1999) a suivi des enfants qui a I'Age de 18 mois présentaient
des anomalies neurologiques au nombre de trois: un réflexe phasique
anormal, signant la spasticité, un déséquilibre entre la flexion dorsale et
ventrale de 'axe corporel avec trop d’extension dorsale, et le chevauchement
des sutures coronales. Les enfants présentaient plus de difficultés dans leur
motricité en général, le langage, les praxies et I'attention. Mais ces signes
simples a rechercher doivent étre repérés avec rigueur et interprétés de
maniere fiable, ce qui sous-entend une certaine formation a cette technique.
Il en est de méme pour toutes les autres techniques d’examen proposées, qui
ont une grande valeur entre les mains d’examinateurs formés et compétents
mais qui sont ininterprétables si mal conduites.

Deux éléments simples donnent de grands renseignements sur I'état neurolo-
gique d'un jeune enfant : I'observation de son attitude spontanée, avec des
mouvements variés des membres qui doivent étre harmonieux, déliés mains
ouvertes (en particulier le pouce), et la prise du périmeétre crinien, a reporter
sur les courbes pour en apprécier la dynamique de croissance, mesure qui
devrait étre associée a la palpation des sutures du crine (tableau 8.VI).

En conclusion, la fréquence des consultations pour les enfants a haut risque
doit étre au moins de 6 a 7 consultations dans les deux premiéres années,
dont 4 ou 5 dans la premiére année. La premiére consultation est une prise de
contact, avec des conseils pour porter 'enfant, I'aider a corriger une attitude
positionnelle anormale, apprendre a le calmer. Plusieurs consultations sont
nécessaires pour repérer un trouble du développement. En cas d’anomalies
repérées tot, il faut rapprocher les consultations et sortir du schéma de
4 consultations la premiere année. Trés souvent, ce n’est qu’a la troisieéme
consultation que 'on est amené a proposer une prise en charge en motricité.

Les grands prématurés demandent un suivi prolongé sur le plan respiratoire et
neurologique. Ce suivi demande des moyens, du temps, des compétences
humaines et devrait dans l'idéal étre un suivi de proximité réalisé par une
équipe qui aurait a la fois des connaissances en néonatalogie et des connais-
sances spécifiques neuro-développementales. Les neuropsychologues et les
pédiatres doivent étre formés au repérage des troubles cognitifs et en méme
temps attentifs aux difficultés psychologiques des enfants et des familles. Ceci
nécessite une collaboration importante entre médecins hospitaliers, méde-
cins libéraux, PMI et équipe spécialisée (centre d’action médico-sociale
précoce, SESSAD...) qui prendront en charge ces enfants. Le retour au
domicile de ces prématurissimes est le plus souvent compliqué et un accom-
pagnement trés régulier au domicile dans les premiers mois constitue un
soutien pour Penfant et ses parents. Le suivi dans le temps demande de la part
des parents et des professionnels une grande motivation. Comment faire
comprendre a des parents dont ’enfant marche et parle que la surveillance
n’est pas terminée et qu'ils doivent continuer des visites deux fois par an, sans
par ailleurs trop les inquiéter ?
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Il existe souvent dans les services spécialisés des listes d’attente de plusieurs
mois voire une année. Une prise en charge libérale est souhaitable pour
certaines familles, nécessaire en cas de manque de structures, et il faut
regretter le nombre insuffisant de rééducateurs compétents dans ce domaine.
Ces derniers travaillent souvent seuls, avec une non reconnaissance de leur
travail sur le plan professionnel et financier (séances longues, de 45 minutes 2
1 heure) et certaines prises en charge ne sont toujours pas remboursées par la
Sécurité sociale (psychomotricité, psychologue, ergothérapeute...).

Pour les enfants porteurs de troubles spécifiques, la prise en charge est trés
laborieuse tant au niveau des soins qu’au niveau de la scolarité. Ces enfants,
méme s'ils sont repérés, ne sont pas prioritaires dans les services adaptés pour
enfants handicapés moteurs en raison du manque de place, et les méthodes
d’apprentissages scolaires demandent des techniques spécifiques avec des
enseignants formés. Actuellement, un enfant porteur d’une dyspraxie a des
difficultés trés importantes pour trouver un lieu de soin et une scolarisation
adéquate, car le plus souvent il ne releve pas d’un cours préparatoire standard
mais pas non plus d’un établissement spécialisé pour déficients intellectuels.
S’il y a un dépistage précoce, il faut pouvoir ensuite aider ces enfants, qui ne
guériront pas de leurs troubles mais qui pourront trouver des stratégies pour
les contourner.
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Méthodes de prise en charge
des handicaps moteurs
et polyhandicaps

Les principes de la prise en charge des handicaps de 'enfant reposent sur leur
reconnaissance précoce et le suivi régulier des enfants, leur orientation vers
la bonne filiere de soins et la délivrance d’une information adéquate aux
parents concernant les dispositifs d’aide. 'annonce du handicap revét une
importance toute particuliere car elle conditionne l'accueil de I'enfant par
son entourage, puis son insertion a long terme. [’élaboration d’un projet
thérapeutique multidisciplinaire organisé selon une vision globale et indivi-
duelle de chaque enfant doit se faire dans le respect des interactions entre les
équipes médicales et paramédicales, le monde socio-éducatif et la famille. La
tendance actuelle privilégie le maintien de I'enfant handicapé dans son
milieu familial et 'intégration scolaire dans un environnement ordinaire.
Dans certaines situations toutefois, le recours a une institution ou un centre
spécialisé s’avere profitable. Cobjectif final de la prise en charge est d’amener
I'enfant a I'age adulte avec un projet de vie autonome, dans une situation
médico-chirurgicale et psychique stabilisée voire améliorée.

Un handicap n’est jamais complétement « pur ». Un enfant infirme moteur
cérébral a non seulement des difficultés motrices liées a des lésions séquel-
laires de son faisceau pyramidal, mais aussi des troubles des apprentissages liés
a des difficultés cognitives (dyspraxie). Ianalyse de toutes ces composantes
est capitale car chacune d’entre elles nécessite une prise en charge spécifique.
Dans un nombre non négligeable de cas, la cause précise de la déficience peut
rester méconnue. C’est le cas de nombreuses déficiences intellectuelles ou
'on ne retrouve pas toujours un contexte de souffrance anté- ou néonatale,
ni une composante génétique, ni une maladie neurodégénérative sous-
jacente. La situation de handicap évolue alors dans un contexte d’incertitude
souvent difficile & gérer par la famille et les soignants. La répartition des
handicaps s’est modifiée au cours des trente dernieres années. Les progres de
la médecine feetale, du diagnostic prénatal et de la néonatalogie font que
certaines pathologies sont proportionnellement moins représentées
(séquelles d’embryofcetopathie...) que d’autres (polyhandicaps, infections,
pathologies d’origine génétique), et la population des enfants infirmes
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moteurs cérébraux a changé. La part prise par les prématurés de tres faible
poids de naissance a aujourd’hui augmenté.

Criteres de prise en charge des handicaps moteurs
et polyhandicaps d’origine périnatale

La question du handicap d’origine périnatale se pose fréquemment, lors du
dépistage anténatal, A la naissance, dans les premiers jours de vie ou dans la
prime enfance. L'infirmité motrice d’origine cérébrale (IMC ou IMOC) est la
principale forme clinique de handicap d’origine périnatale ; elle est la traduc-
tion d’un trouble du développement cérébral de I'enfant. En France, dans les
années 1950, le P* Guy Tardieu lui a donné une véritable identité (Tardieu,
1984 ; Le Métayer, 1993) : « I'infirmité cérébrale est due a des atteintes
cérébrales survenant dans la période périnatale qui entrainent des troubles de
la posture et du mouvement sans caractere évolutif. Ces atteintes cérébrales
ont suffisamment préservé les facultés intellectuelles pour permettre une
scolarisation. » Dans le cadre des lésions cérébrales précoces a l'origine
d’'IMC, on retrouve le plus souvent des conséquences neurologiques et ortho-
pédiques associant une spasticité, des rétractions musculo-tendineuses ou des
limitations articulaires, qui vont avoir des répercussions sur la croissance
squelettique de Penfant. Cette définition dépasse le cadre habituel de la
paralysie cérébrale ol coexistent plusieurs déficiences, incapacités et/ou
handicaps chez un méme enfant (multi ou pluri-handicaps). Une épilepsie,
des troubles cognitifs, des troubles du comportement sont souvent associés,
bien que moins visibles, mais tout aussi préjudiciables 2 une bonne insertion
dans le milieu familial et scolaire. Le terme « polyhandicap » est réservé a
une population spécifique d’enfants porteurs d’'un handicap grave a expres-
sions multiples avec déficience motrice et déficience mentale sévére ou
profonde, entralnant une restriction extréme de I'autonomie et des possibi-
lités de perception, d’expression et de relation (Zucman, 1994).

Le fait notable de ce troisitme millénaire est que le sort de ces enfants
constitue un enjeu de santé publique, car leur nombre n’a pas tendance 2
diminuer malgré les progres de la réanimation néonatale. Les structures de
soins actuelles sont peu ou mal préparées a les accueillir et sont encore trop
peu nombreuses ou mal réparties.

La dépendance est inhérente au statut d’enfant. Elle symbolise le lien physio-
logique entre enfant et parent dont I’évolution naturelle au cours de la
croissance conduit normalement a autonomie. Au contraire, chez 'enfant
handicapé qui grandit, cette dépendance se fixe en risquant de s’amplifier et
de s'inscrire dans un lien trop fort. C’est 1a que doivent porter les efforts de
rééducation et de réadaptation pour faire émerger puis s’exprimer au mieux
les compétences en vue d’autonomie.
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Lannonce du diagnostic et de ses conséquences potentielles, notamment en
termes de déficiences, d’incapacités et de handicaps nécessite une approche
particuliere qui justifie a elle seule une formation spécifique, telle qu’elle est
maintenant envisagée dans le cursus normal des études médicales (Journal
officiel, 2002). Dans tous les cas, le pédiatre doit donner une information
claire et précise aux parents sur les résultats du bilan étiologique complémen-
taire. En effet, cette information est indispensable pour préparer I’étape
suivante (Roy et coll., 1989). Pannonce du handicap est une étape majeure
de 'accompagnement de 'enfant handicapé et de sa famille. Cette démarche
releve de la responsabilité médicale et doit impérativement étre formalisée.
Le médecin doit bien connaitre la pathologie et son évolution, ce qui I'auto-
risera a donner des informations précises sur les orientations du traitement.
Dans l'idéal, 'annonce doit étre faite simultanément aux deux parents,
réunis dans un lieu et & un moment dédiés. annonce est relayée par un
courrier aux médecins traitants choisis par les parents. Cette annonce induit
tres souvent des réactions de défense compréhensibles de la part des parents
(déni, isolement, incompréhension, rejet du projet thérapeutique proposé).
Malgré toutes les précautions prises, 'annonce est un événement brutal et
traumatisant pour I'enfant et ses parents, mais elle représente une épreuve
indispensable au travail de deuil de 'enfant « imaginaire ».

Un suivi médical régulier est organisé en respectant le calendrier des étapes
clés du développement de 'enfant (Bouée et Coulomb, 2000). I alterne les
consultations ordinaires obligatoires de surveillance médicale du jeune
enfant et de dépistage des anomalies de développement (certificats de santé
des 8% jour, 9¢ et 24° mois) et les consultations spécialisées des enfants dits « a
risque », animées par le pédiatre spécialiste de neuropédiatrie ou de rééduca-
tion. Des consultations spécifiques a la prise en charge du handicap peuvent
étre organisées en fonction de besoins précisés au cours des étapes précé-
dentes (Lauras et Gautheron, 1992).

Des lors, un projet thérapeutique multidisciplinaire est envisagé. 1l fait appel
a la compétence de plusieurs professionnels qui vont mettre en ceuvre
d’abord un programme d’évaluation précise des aptitudes de ’enfant en fonc-
tion de son Age, de ses acquis, de sa motivation et des attentes des parents.
Ces professionnels appartiennent aux domaines de la rééducation, de I'éduca-
tion spécialisée, de la psychologie et de la neuropsychologie. A partir de
I’observation fine du comportement de 'enfant et d'une évaluation chiffrée,
si possible a 'aide d’outils clinimétriques, du développement de I'enfant
seront ensuite proposés des soins adaptés au cas par cas (Le Métayer, 1993 ;
Amiel-Tison, 1997). Lélément important est la prise en compte de la globa-
lit¢ de Penfant a travers ses particularités individuelles. La Classification
internationale du handicap/fonctionnement (CIH et CIF, OMS, 1980 et
2001) offre un cadre général pratique pour définir et classer les différentes
composantes du handicap, que 'on peut illustrer par quelques exemples qui
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aideront a distinguer ce qui revient a la déficience, a I'incapacité et au
désavantage (tableau 9.1).

Tableau 9.1 : Exemples de handicaps moteurs chez I’enfant déclinés selon la
classification OMS

Maladies Déficiences Incapacités Désavantages
Infirmité motrice Déficit moteur (diplégie, ~ Troubles de la locomotion ~Mobilité réduite
cérébrale (IMC) hémiplégie, tétraplégie) et de la posture Nécessité d'une
(séquelle d’anoxie ou Spasticité Troubles de la scolarisation adaptée
d’hémorragie cérébrale)  Troubles cognitifs communication

Troubles des

apprentissages
Souffrance cérébrale Déficit moteur (tétraplégie  Troubles de la locomotion  Mobilité réduite
diffuse spastique) Troubles de la Perte de la vie de
(polyhandicap) Epilepsie communication relation
(séquelles d’anoxie, Rétractions tendineuses Espérance de vie réduite
d’encéphalite ou de Syndrome algique
traumatisme crénien) Troubles de la déglutition

Lorientation vers la filiecre de soins adéquate est alors envisagée avec la
famille. Elle peut requérir I'intervention plus ou moins fréquente de profes-
sionnels. Le kinésithérapeute est souvent le premier praticien concerné par
I’'accompagnement de rééducation, en relais a la sortie du centre de néonata-
logie. Son intervention peut sembler insuffisante d’emblée et la préférence ira
alors au choix d’une structure d’accueil spécialisée pour jeunes enfants en
situation de vulnérabilité, par exemple un centre d’action médico-social
précoce (CAMSP, pour enfants de 0 a 6 ans). C’est dire I'importance d’une
information précoce et détaillée aux parents sur I'existence de dispositifs
d’aide (CNOM, 1990). Celle-ci concerne aussi bien les formalités adminis-
tratives relatives aux droits des usagers vis-a-vis des allocations d’aides
complémentaires (Allocations d’éducation spéciale — AES —, Allocation de
présence parentale...), que la connaissance de la Commission départementale
de I’éducation spéciale, ou encore la reconnaissance éventuelle d’'un taux
d’incapacité, ainsi que de la possibilité d’une orientation en structure spécia-
lisée dans I’accueil des jeunes enfants handicapés.

Réglementation actuelle

La loi du 30 juin 1975 (loi d’orientation en faveur des personnes handicapées
et inadaptées, Journal officiel, 1975) confere aux citoyens handicapés un
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droit a la santé, a la prévention, au dépistage, a 'éducation’. Cette loi est a
'origine de la création des commissions départementales de I’éducation
spéciale (CDES), compétentes pour les jeunes de 0 a 20 ans (Trémoureux,

2003).

Commission départementale de I’éducation spéciale

La CDES est composée d'une assemblée pléniere de 12 membres, d’un secré-
tariat permanent et de plusieurs équipes techniques spécifiques. Les
12 membres titulaires de 'assemblée pléniere représentent ’Education natio-
nale (3 membres), la DDASS (3 membres), les usagers (3 membres) et les
organismes de la Sécurité sociale (3 membres). La composition des équipes
techniques varie selon la spécificité des dossiers 2 traiter (handicap moteur,
psychique, intellectuel, sensoriel...). Elle comprend en général un enseignant
spécialisé, un éducateur spécialisé, un(e) psychologue, un(e) assistant(e)
sociale(e), un médecin de PMI ou de santé scolaire ou un pédiatre, un
médecin généraliste et, selon le cas, un médecin d’inter-secteur de psychiatrie
infanto-juvénile, un médecin spécialiste de MPR (médecine physique et de
réadaptation)...

La CDES est compétente pour :

¢ la reconnaissance du handicap et la fixation d’un taux d’incapacité selon
un guide-baréme ;

e lattribution d’une AES (voir plus loin) ;

e lattribution d’'une carte d’invalidité (si le taux d’incapacité est au moins
égal 2 80 %) ;

e l'instruction et la notification de l'orientation, en milieu ordinaire éven-
tuellement adapté ou en établissement médico-éducatif spécialisé.

La CDES fait des propositions aux familles, qui restent en dernier lieu seules
a décider. En cas de contestation de la notification de la CDES, les familles
peuvent saisir le Tribunal de I'action sanitaire et sociale (TASS).

Dispositifs d’aides financiéres

La survenue d’un handicap chez un enfant fragilise les familles sur le plan
financier. Plusieurs types d’aides existent mais leur obtention nécessite une
information et une guidance réalisées par les travailleurs sociaux et/ou le
secteur associatif. Les surcofits sont liés tant aux soins médicaux eux-mémes
qu’aux transports ou au mode de garde de I'enfant handicapé (Reading et

Marpole, 2000 ; Wheeler, 2002).

Les soins médicaux pour une maladie chronique entrent généralement dans
le cadre de I'exonération du ticket modérateur (prise en charge a 100 %). Le
financement des aides techniques onéreuses (fauteuil roulant électrique,

2. Site internet sur la Iégislation sociale en matiere de handicap : www.handroit.com

161

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

162

informatique, domotique...) continue de poser probleme car le rembourse-
ment par la Sécurité sociale est notoirement insuffisant. On assiste depuis
1997 au développement et a la généralisation des dispositifs départementaux
pour la vie autonome qui peuvent étre sollicités quel que soit I'Age de la
personne handicapée, en vue d’une évaluation précise de ses besoins, d’une
aide au choix et surtout une accélération du processus de financement habi-
tuel, avec en plus la participation d'un fond de compensation versé par le
ministere des Affaires sociales.

Lallocation d’éducation spéciale est une prestation familiale versée aux
personnes qui ont la charge d’'un enfant de moins de 20 ans atteint d’une
incapacité permanente égale ou supérieure a 80 %, ou comprise entre 50 et
80 % s'il est placé dans un établissement d’éducation spéciale ou bénéficie de
soins 2 domicile. Son financement est assuré par les caisses d’assurance
sociale ou caisses d’allocation familiale (CAF) ou la Mutualité sociale agri-
cole (MSA). Elle peut étre assortie d'un complément (6 niveaux de complé-
ment possibles) en fonction de 'importance du handicap, des frais surajoutés
(sur présentation de justificatifs) et de I'implication nécessaire d’une tierce
personne (cas d'un parent devant cesser son activité professionnelle pour se
consacrer aux soins de son enfant, ou rémunération d’une tierce personne
pour remplir ce role) (Trémoureux, 2003).

Remarques sur le fonctionnement de la CDES

La CDES représente une instance officielle tout a fait intéressante dans son
principe. Elle rend des services indispensables (tableau 9.1I) mais son fonc-
tionnement est trés lourd et souvent trop lent. Le traitement des dossiers est
tributaire des délais d’acheminement et d’examen par les commissions ad hoc.
Chaque dossier comporte un volet médical, un volet social, un volet psycho-
logique et un volet scolaire et ces données sont rarement informatisées. La
mine d’informations détenue par les CDES n’est pas facilement disponible
pour des études épidémiologiques ou pour un suivi des populations et des
besoins. Il y a des variations importantes dans le fonctionnement des CDES
d’'un département a 'autre.

Obijectifs de la prise en charge

La prise en charge de I’enfant suppose que le diagnostic étiologique ait été
réalisé au préalable, par une équipe spécialisée de néonatologie, de génétique,
de pédiatrie ou de neuropédiatrie, assistée éventuellement d’autres spécia-
listes. Ce bilan étiologique est nécessaire pour affirmer I'existence de la lésion
cérébrale et son étendue, et pour en préciser les conséquences possibles sur le
développement ultérieur.

« Uenfant n’est pas un adulte en miniature » : sa croissance et son dévelop-
pement lui conferent des particularités physiques, mentales, cliniques et
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Tableau 9.11 : Attributions de la CDES

Fixation du taux d'incapacité
Carte d'invalidité

Attribution des allocations :
Allocation d’éducation spéciale (AES) de base
Compléments de niveau 1 a 6

Orientation vers un établissement du secteur médico-social :
Institut d’éducation motrice (IEM)
Institut médico-éducatif (IME)
Institut médico-pédagogique (IMP)
Institut médico-professionnel (IMPro)
Centre pour polyhandicapés
Autre

psychologiques qu’il faut connaitre et respecter afin de mieux guider et
accompagner ses apprentissages. Lobjectif final de la prise en charge est
d’amener Penfant a ’Age adulte dans une situation médico-chirurgicale et
psychique stabilisée voire améliorée, et avec un projet de vie autonome.

Objectifs de la prise en charge de I’enfant a risque de handicap

Il n’est pas indispensable de disposer de I'ensemble des évaluations spéciali-
sées pour démarrer le projet thérapeutique. Le traitement repose sur un
ensemble de mesures préventives que 'on peut résumer en trois points
(Amiel-Tison, 1997) :

e ne pas tolérer des postures non fonctionnelles. Les nouveau-nés malades et
plus encore prématurés sont globalement hypotoniques et relachés, en posi-
tion de « grenouille écrasée ». Les conséquences de cette posture anormale
sont un raccourcissement musculaire et des déformations ostéo-
cartilagineuses. Une posture physiologique doit donc étre installée des le
premier jour pour reproduire I'attitude de I'enfant normal a terme, c’est-a-
dire en décubitus dorsal cuisses légerement en abduction et genoux fléchis ;
e ne pas tolérer la privation prolongée de stimulations. Tout en respectant la
maturation de l'enfant, on lui proposera un travail de kinésithérapie
progressif de type éducation cérébro-motrice avec des temps de relaxation, un
travail passif puis une facilitation du travail actif spontané (Le Métayer,
1993) ; .

¢ ne pas abandonner la famille le jour de la sortie. A sa sortie de I'unité de
néonatalogie, 'enfant n’a pas fait la preuve de sa normalité neurologique.
Aussi, il faudra continuer dans la méme ligne de soins : prévention orthopé-
dique, stimulations sensorielles et expériences cognitives de facon a favoriser
la motricité et le contact. Lintervention a domicile du kinésithérapeute ou
du psychomotricien dans le prolongement de la structure néonatale s’avere
particulierement bénéfique.
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La littérature ne montre pas la supériorité de telle ou telle méthode, mais la
plupart des auteurs semblent d’accord pour reconnaitre I'intérét des techni-
ques de stimulations précoces (Ottenbacher et Peterson, 1985), en insistant
en particulier sur les programmes d’intervention 2 domicile avec participa-
tion active des parents (Scherzer et Tscharnuter, 1990 ; Hendricks et coll.,

2001).

Objectifs de la prise en charge de I’enfant handicapé

Dans ce contexte évocateur, au fil des mois, la surveillance et 1’évaluation
cliniques confrontées aux données paracliniques confirment I'existence de
déficiences et d’incapacités. Le risque de handicap prend lallure d’un
handicap fixé. Une évaluation méthodique va en préciser les différents
aspects. Cette évaluation représente une autre étape de l'annonce du
handicap, ot la famille et 'enfant lui-méme vont prendre conscience des
conséquences « visibles » de la lésion cérébrale.

Chaque fois que possible, on utilisera des échelles spécifiques et validées
(Gautheron, 2002), dont les résultats sont a rapporter aux performances
habituelles au méme Age. Ces échelles constituent la base d’un langage
commun entre les professionnels de I'équipe pluridisciplinaire. Elles permet-
tent de fixer les objectifs de soins a partir d’'une valeur de référence, puis de
suivre 'évolution et les progres de I'enfant en adaptant la thérapeutique.
Elles constituent de bons outils de recherche clinique.

Le bilan des déficiences fait appel aux niveaux d’évolution motrice (Tardieu,
1984 ; Le Métayer, 1993) : mesure des amplitudes articulaires, évaluation de
la spasticité, tests psychométriques, bilan sensoriel visuel et audiophonolo-
gique, bilan respiratoire, digestif, cutané et bilan de la douleur.

Le bilan des incapacités fait appel a I'examen de la motricité spontanée et de
la posture (Echelle motrice fonctionnelle globale ou EMFG — Russel, 1993 ;
Hodgkinson et Berard, 1998 —), a 'analyse et au score de marche, a 'analyse
de la préhension, de la déglutition, de la communication et a un bilan de
dépendance (Mesure d’indépendance fonctionnelle, Charmet et coll., 1996 ;
Cottalorda et coll., 1997, 1999 et 2000 ; Ziviani et coll., 2001).

Le bilan des désavantages apprécie notamment la qualité de vie (Manificat et
Dazord, 1997) et les mesures de compensations a envisager. A incapacité
égale, I'importance du handicap peut sensiblement varier selon I'environne-
ment. 'amélioration de la qualité de vie passe aussi par 'aménagement de
périodes de répit pour préserver la fratrie et aider les parents a souffler...

A partir de cette évaluation, il est logique et souhaitable de compléter la prise
en charge proposée jusqu’ici. Une prise en charge globale, personnalisée et
modulable, aura pour but de prévenir les complications et d’amener 'enfant a
la plus grande autonomie possible, d’assurer son intégration sociale, et de
soutenir la famille dans cette démarche qui 'engage pour plusieurs années
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(Scherzer et Tscharnuter, 1990). Sur le plan moteur, la prise en charge des
premiéres années a pour objectif d’installer I'enfant dans des postures fonc-
tionnelles et orthopédiques et de favoriser son déplacement. Le traitement de
la spasticité par les injections de toxine botulique associées 2 une immobili-
sation et une rééducation bien dosées fait aujourd’hui la preuve de son intérét
dans l'aide a la décontraction musculaire, le contréle du mouvement volon-
taire et la prévention des déformations orthopédiques (Kirschner, 2001 ;

Berweck, 2004 ; Wong, 2004).

Le projet consiste en un programme pluridisciplinaire de soins médicaux,
rééducatifs, d’appareillage et d’éducation adapté aux capacités de ’enfant. Sa
réalisation pratique est coordonnée par un médecin référent, garant de la
cohérence, du suivi et de I'information partagée avec les autres membres de
'équipe de soins et la famille. En effet, « Il faudra également insister sur le
fait que les efforts accomplis pour créer les conditions nécessaires 2 une
éducation thérapeutique de qualité risquent d’avoir une portée limitée si le
kinésithérapeute-rééducateur ne s’appuie pas sur une réelle collaboration
avec une équipe médicale éducative et thérapeutique, et le fruit de ces efforts
ne se concrétise pleinement que dans le cas ol le rééducateur associe son
action a celle des parents de I’enfant et a celle des éducateurs dans le cadre de
créches, de halte-garderie, de jardins d’enfants et d’écoles maternelles » (Le

Métayer, 1993).

La tendance actuelle est au maintien de ces enfants dans leur milieu familial
avec une implication forte des parents dans les programmes d’éducation
motrice et de stimulations multiples, et a leur intégration scolaire dans un
environnement ordinaire. Dans certaines situations toutefois, le recours a
une institution ou un centre spécialisé s’avere nécessaire. Le dernier mot
revient finalement aux parents, dans un choix toujours difficile, car ceux-ci
ont généralement du mal a projeter I'avenir de leur enfant dans le milieu
spécialisé.

Prise en charge a domicile

Cette formule est privilégiée chaque fois que possible. Le danger potentiel est
p g q que p ger p
de trop médicaliser la vie de I'enfant en famille. La législation offre théori-
quement aux parents la possibilité de renoncer a une partie de leur activité
professionnelle, moyennant une compensation financiere par l'attribution
des compléments de ’AES, ou de rémunérer une tierce personne pour la
p p P
garde de I'enfant handicapé a domicile. Ils devront parfois étre formés a
certaines techniques de soins par 1’équipe médicale chargée du suivi (par

exemple : installation des appareillages, gestion d’une gastrotomie).

Les soins 2 domicile ne sont pas incompatibles avec I'intervention d’équipes
de professionnels, que I'on retrouve essentiellement dans deux types de struc-
tures : les CAMSP (centres d’action médico-sociale précoce) et les SESSAD
(services d’éducation spéciale et de soins a domicile).
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Les centres d’action médico-sociale précoce jouent un role tres efficace entre
0 et 6 ans, en offrant des prestations de rééducation, des entretiens psycholo-
giques et sociaux et un suivi médical en lien avec le pédiatre. Sans interven-
tion préalable de la CDES, le CAMSP propose aux familles un espace de
dialogue, des interventions rééducatives de kinésithérapie et de psychomotri-
cité, et un soutien dans la démarche de socialisation et de scolarisation.

Lorsque le handicap se fait plus pesant ou nécessite des interventions plus
nombreuses, les familles peuvent demander I'aide d’une équipe mobile
comme un Service d’éducation et de soins spécialisés 2 domicile pour enfants
handicapés moteurs (SSESD, SESSAD). Cette structure dispense des soins
éducatifs et rééducatifs sur le lieu de vie de enfant, en contact étroit avec la
famille et assure régulierement une coordination optimale entre les différents
intervenants et avec le milieu scolaire.

Obijectifs de la prise en charge a long terme

« Uenfant n’est pas un adulte en miniature »... mais 'enfant handicapé sera
un adulte handicapé. La prise en charge rééducative de 'enfant handicapé

s'inscrit obligatoirement dans un projet a long terme. C’est au cours de
I’enfance qu'’il faut prévenir le risque de détérioration ultérieure.

La prise en charge a domicile peut se poursuivre longtemps, avec ou sans
I'aide d’une structure spécialisée comme le SESSAD. Dans tous les cas,
I'accompagnement devra intégrer des données médicales et sociales qui
représentent autant d’enjeux pour la santé de l'enfant, sa croissance, son
éducation et son avenir psychologique et affectif. Plusieurs structures peuvent
étre sollicitées dans ce contexte.

Secteur sanitaire

Les services hospitaliers de MPR et les centres de rééducation fonctionnelle
sont les lieux naturels de ’évaluation initiale et du projet thérapeutique. Les
consultations pluridisciplinaires s’y déroulent car c’est dans ces lieux que le
plateau technique est le plus développé. Les services de rééducation a spéci-
ficité pédiatrique restent néanmoins rares en milieu hospitalier et les condi-
tions de scolarisation y sont souvent précaires. Lhospitalisation de jour est
une formule d’accueil plus souple en plein développement.

Les pouponniéres médicalisées (0 a 3 ans) et les maisons d’enfants a caractere
sanitaire (MECS, pour enfants et adolescents de 4 a 17 ans) sont des établis-
sements permanents ou temporaires qui fonctionnent en régime d’internat et
sont destinés a recevoir, pour une durée limitée, sur certificat médical, des
enfants en vue de leur assurer un traitement spécifique, ou une prise en
charge médicale et psychosociale difficile 2 mettre en place en famille.
Certaines pouponniéres accueillent des enfants polyhandicapés pour des
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séjours temporaires en particulier 'été ou a I'occasion de séjours de convales-
cence. Ces formules sont tres appréciées par des familles épuisées par la
surcharge des tAches et mériteraient un développement plus généralisé.

Secteur médico-social

II s’agit la plupart du temps d’établissements accueillant des enfants pour de
longues durées, en internat ou en externat, avec une répartition variable
entre soins, rééducation, éducation, et scolarisation. Les enfants trés défi-
cients ou polyhandicapés relevent de services ou d’établissements spécialisés
ou seront conduits des soins de nursing et, dans le meilleur des cas, un
programme de rééducation au plan de la communication. Les places y sont
malheureusement peu nombreuses et dépendent d’'un agrément spécial.
Depuis 'amendement Creton (1989), ces établissements sont tenus de garder
les enfants, méme au-dela de I'Age pédiatrique, tant qu’une solution de
réorientation institutionnelle acceptable par la famille n’a pas été trouvée.
Destiné a éviter une rupture brutale de la prise en charge au 18 anniversaire
quand la solution n’a pu étre trouvée a temps, cet amendement obére cepen-
dant la capacité des établissements a accueillir de nouveaux enfants lourde-
ment dépendants (Zucman, 1980).

Loffre de soins dans le secteur médico-social est inégalement répartie au
niveau national ce qui peut, pour certaines familles, représenter une source
supplémentaire de handicap (déplacements fréquents de I'enfant ou de la
famille, perte de contact entre ’enfant et ses proches en raison de la prise en
charge en internat a distance du domicile).

Scolarité

Lintégration scolaire des enfants handicapés est désormais régie par la loi’.
Lobjectif est de maintenir 'enfant handicapé dans le milieu ordinaire chaque
fois que possible, et ce sous une forme contractuelle (PII : projet individualisé
d’intégration). En pratique, I'intégration scolaire reste un combat quotidien
difficile, les obstacles étant moins matériels (accessibilité, financements
insuffisants des travaux d’aménagement) que psychologiques (réticences
d’une partie du corps enseignant mais aussi des autres parents). Seulement
50 % des enfants handicapés relevant de l'intégration sont effectivement
intégrés au sein de I’Education nationale. Les enfants IMC sont surtout
confrontés aux difficultés d’apprentissage liées aux troubles visuo-moteurs et
a la dyspraxie. On reconnait par exemple une plus grande fréquence des
troubles de l'acuité visuelle mesurée par potentiel évoqués visuels chez les
enfants les plus séveérement atteints sur le plan moteur (Dacosta, 2004). Des
aides techniques spécifiques peuvent étre mises en place pour faciliter la
scolarisation.

3. Site internet sur les textes concernant I'intégration scolaire :
www.education.gouv.fr/syst/handiscol
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Depuis 1999, a l'initiative du Comité national consultatif des personnes
handicapées (CNCPH), il existe dans chaque département une cellule
d’écoute Handiscol, qui regroupe des représentants de '’Education nationale,
des professionnels des structures spécialisées et des représentants des associa-
tions de parents, dont I'action est de diffuser de 'information et de faire
remonter aux autorités compétentes les difficultés rencontrées sur le terrain
(ministere de ’Education nationale, de la Recherche et de la Technologie,

1999).

Evaluation des protocoles de prise en charge précoce

La prise en charge du handicap d’origine périnatale, et en particulier de
'infirmité motrice cérébrale, consiste en un accompagnement pluridiscipli-
naire médical, rééducatif, éducatif, psychologique et social. Les moyens médi-
caux et paramédicaux sont nombreux et relevent le plus souvent d’une
association de techniques rééducatives, d’appareillage, de chirurgie, et d'un
soutien psychologique. Des médicaments peuvent étre prescrits dans un but
spécifique pour le controle de la spasticité, des mouvements anormaux, d’une
épilepsie, de la douleur ou encore de symptomes anxio-dépressifs associés.

Un accompagnement précoce et une prise en charge individuelle et globale
de chaque enfant sont généralement préconisés, selon des modalités qui
different en fonction du lieu de résidence. Cet accompagnement est plus
efficace s'il est continu et coordonné. Il fait appel a toutes sortes de réponses
et de ressources disponibles, libérales, institutionnelles, sanitaires et médico-
sociales, sans pouvoir formellement privilégier I'une d’elles tant les situations
individuelles sont diverses et I'offre de soins répartie de fagon hétérogene.

En France, on peut retenir le role joué par les structures non spécialisées,
comme les créches et haltes-garderies parfois organisées pour I'accueil de
jeunes enfants déficients ou handicapés, et les structures habilitées pour
’'accompagnement des jeunes enfants en difficulté, comme les CAMSP et les
SESSAD, dont le nombre est sans doute insuffisant. La prise en charge
globale repose sur un concept de stimulations motrices, sensorielles et cogni-
tives multiples et dirigées, ou d’éducation neuromotrice calquée sur le déve-
loppement chronologique de I'enfant normal (Grenier, 1988 ; Scherzer et
Tscharnuter, 1990 ; Le Métayer, 1993 ; Amiel-Tison, 1997).

Lintérét des stimulations précoces et multimodales est souligné par la plupart
des auteurs, sans qu'il soit possible d’affirmer un retentissement spécifique sur
le développement neurologique ultérieur. Selon Salokorpi et coll. (1998),
une intervention a type de stimulations multimodales d’une heure hebdoma-
daire chez des enfants de trés petit poids de naissance 4gés de 6 a 12 mois et
« A risques » n’a pas d’efficacité sur le développement neurologique évalué a
12 et 24 mois. Garcia-Navarro et coll. (2000) montrent que les enfants de
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moins de 4 ans ayant une paralysie cérébrale peuvent bénéficier de I'applica-
tion d’un programme de stimulation précoce. Dans I’étude de Reddihough et
coll. (1998), les enfants impliqués dans des programmes d’éducation dirigée
font des progres similaires 4 ceux impliqués dans des programmes tradition-
nels. Dans I’étude de Catanese et coll. (1995), un programme d’éducation
dirigée améliore le développement moteur des enfants atteints de paralysie
cérébrale. McCormick et coll. (1993) soulignent qu'il existe un avantage 2
proposer un programme d’éducation précoce aux enfants a risque, avec une
efficacité démontrée sur le plan cognitif. D’aprés Parry (1992), on peut
énoncer les principes suivants en ce qui concerne la prise en charge des
enfants présentant un retard de développement :

e une approche pluridisciplinaire est plus efficace qu'une approche indivi-
duelle ;

e une prise en charge globale est plus efficiente qu’une vision réduite a une
déficience unique ;

e un programme de soins a domicile est plus rentable qu'un programme
institutionnel ;

e l'implication des parents est essentielle pour soutenir les progres ;

o lefficacité est proportionnelle a I'investissement fourni par les parents ;

o lefficacité des programmes est d’autant plus importante que la prise en
charge est plus précoce.

Lintervention précoce est encourageante et valorisante pour les parents, elle
réduit leur anxiété et améliore leur relation avec ’enfant, méme s’il n’est pas
prouvé a ce jour qu’elle réduit les incapacités.

Selon Goodman et coll. (1985), il n’y a pas de différence significative sur une
échelle développementale entre les enfants de bas poids a risque et les
enfants normaux ayant bénéficié d’'un programme de stimulation sur un an.
Bower et Mclellan (1992) indiquent que I’acquisition de nouvelles possibi-
lités motrices dépend de I'intensité de I'éducation motrice, de la précision des
objectifs thérapeutiques attendus et de la motivation partagée entre les théra-
peutes et les parents. Il est aussi important de donner aux exercices thérapeu-
tiques une signification et une utilité dans la vie quotidienne.

Pour Feldman et coll. (2002), les délais d’attente pour une prise en charge
spécialisée sont trop longs. Selon Mc Dermott et coll. (2002), il y a un
intérét certain a organiser des consultations spécifiques dans des lieux spéci-
fiques de rééducation pédiatrique associant de multiples compétences (en
psychologie, pédiatrie, ergothérapie, kinésithérapie, orthophonie...), et ce
d’autant plus que I'enfant présente un retard mental associé.

Darrah et coll. (2004) ont réalisé une revue de la littérature concernant la
pratique de la « pédagogie conductive », selon le concept d’Andreas Peto. Ce
traitement est proposé a des jeunes enfants déficients moteurs selon un
programme thérapeutique trés structuré sur le plan éducatif et médical. 11 fait
appel a des techniques d’émulation de groupe et de rééducation kinésithéra-
pique, ergothérapique et orthophonique par la fréquentation d’une créche
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spécialisée ou de sessions hebdomadaires pluriannuelles. Son but est de
permettre a I'enfant d’atteindre une indépendance suffisante pour intégrer
I'école et s’insérer dans la société. Les thérapeutes « conducteurs » sont
formés spécialement dans le cadre d’un cursus universitaire de quatre années.
La validité de la méthode n’est pas acquise.

Dans une revue systématique de la littérature récente, Steultjens et coll.
(2004) reconnaissent l'intérét probable de I'ergothérapie dans la prise en
charge précoce de I'enfant IMC, mais montrent le manque de travaux scien-
tifiques rigoureux dans ce domaine. L'objectif principal de I'ergothérapie
réside dans I'amélioration des habiletés gestuelles et de la participation

sociale (tableau 9.111).

Tableau 9.11I : Efficacité de I'ergothérapie : revue systématique (Steultjens et
coll., 2004)

Références Objectif Résultats
Type d’étude Méthode moyenne (déviation standard)
Ergothérapie
Law et coll.,, 1991 Thérapie intensive Capacité motrice :
Etude randomisée contrélée neuro-développementale versus intervention : 25,0 (17,5)
thérapie habituelle contréle : 27,3 (20,3)
Pas de différence significative
Law et coll., 1991 Appareillage versus absence Capacité motrice :
Etude randomisée controlée d'appareillage intervention : 30,6 (18,4)

contréle : 27,3 (20,3)
Pas de différence significative

Law et coll,, 1997 Thérapie intensive Capacité motrice :

Etude randomisée contrélée neuro-développementale et intervention : 20,4 (9,0)
appareillage versus ergothérapie  controle : 19,2 (8,6)
classique Pas de différence significative

Entrainement de la fonction sensori-motrice

Bumin et Kayihan, 2001 Entrainement sensori-moteur Capacité motrice :

Etude contrélée individuel + programme a la différence (IC) : 0,85[0,00; 1,70]
maison versus entrainement de Dextérités :
groupe + a la maison différence (IC): 0,50 [- 0,32 ; 1,33]

Pas de différence significative

Talbot et Junkala, 1981 Graphisme + feedback oral versus  Données non rapportées

Etude randomisée controlée graphisme sans feedback oral

Entrainement aux habiletés

Guidetti et Soderback, 2001 Habillage et déshabillage au cours Dextérités : 52,6 (7,5)

Etude non contrélée de jeux pas de résultats significatifs

Entrainement des fonctions cognitives versus entrainement aux habiletés

Carlsen, 1975 Stimulations en groupe, Capacité motrice :

Etude randomisée contrélée organisation sensorielle, stabilit¢ intervention 1: 17,5 (10,9)
posturale versus approche intervention 2: 16,1 (9,2)

fonctionnelle, auto-prise en charge Pas de différence significative
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Tableau 9.111 (suite) : Efficacité de I’ergothérapie : revue systématique
(Steultjens et coll., 2004)

Références Objectif Résultats
Type d’étude Méthode moyenne (déviation standard)

Conseil parental

Hanzlik, 1989 Instructions verbales versus Dextérités :
Etude randomisée contrélée instruction de type intervention : 0,09 (0,1)
neuro-développementale contréle : 0,17 (0,1)
Pas de différence significative
McConachie et coll., 2000 Distance training en population Dextérités :
Etude randomisée contrélée urbaine versus groupe mere-enfant intervention: —2,6 (1,1)
en population urbaine contrdle : —2,0 (1,5)
Pas de différence significative
McConachie et coll., 2000 Distance training en population Dextérités :
Etude randomisée contrélée rurale versus groupe mere-enfant  intervention: —2,1 (1,8)
en population rurale contréle : — 1,8 (2,0)

Pas de différence significative
Conseils/formation relatifs aux appareillages spécialisés

Noronha et coll., 1989 Verticalisation en appui ventral Données non rapportées
Etude non contrélée
Pope et coll., 1994 Systéme Seating and Mobility, Dextérités : 2,7 (0,5)
Etude non contrélée installation assise Pas de résultats significatifs
Appareillages
Exner et Bonder, 1983 manchette versus attelle Capacité motrice : données non
Etude randomisée contrélée d’opposition du pouce rapportées

Pas de différences significatives
Blair et coll., 1995 vétement Lycra Capacité motrice : données non
Etude non contrélée rapportées
Edmondson et coll., 1999 vétement Lycra Dextérités : 54,9 (22,1)
Etude non contrélée Pas de résultats significatifs
Nicholson et coll., 2001 vétement Lycra Dextérités : données non rapportées
Etude non contrélée Amélioration significative

La méthode Doman (ou Doman-Delacato) a été mise au grand jour avec le
livre de Glenn Doman, traduit en frangais: « Les guérir est un devoir »
(2000). La méthode s’inspire des travaux de Temple-Fay autour de la boucle
cybernétique : I'information est véhiculée vers le cerveau par les voies senso-
rielles, en repart par les voies motrices ; la 1ésion perturbe cette boucle ; pour
la reconstituer il faudrait court-circuiter la lésion. Pour cela, on fait appel a
des stimulations selon le principe : « la fonction détermine la structure », agir
sur la fonction (par exemple la reptation) agirait donc sur la structure (par
exemple le cerveau). Les stimulations proposées sont tactiles, motrices,
sensorielles... Le but est de reproduire les mouvements naturels dans I’espoir
d’enseigner au cerveau 1ésé sa propre fonction. Un des concepts clé de la
rééducation motrice est donc le patterning, qui consiste a reproduire de facon
passive des stades de développement assimilés a des niveaux de complexité
croissante : mouvement sans déplacement, reptation, quatre pattes, marche.
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La méthode a d’abord été appliquée aux sorties de comas avant d’étre géné-
ralisée a un grand nombre de symptOdmes imputés a priori 2 une lésion céré-
brale. Lidée est donc de ne plus traiter le symptome mais la lésion ou le
dysfonctionnement du cerveau. La méthode fait des parents des thérapeutes
rééducateurs privilégiés, qui interviennent pluriquotidiennement et & domi-
cile. Leur formation est assurée par des stages, qui ont lieu de facon répétée et
en principe a I’étranger, et impliquent un cofit important. [’évaluation de la
pratique est tres difficile. Le rapport de Stanislas Tomkiewicz (1987) est tres
critique : discours scientiste, efficacité plus que limitée, méthode cofiteuse,
rapport bénéfice/inconvénient mince au regard d’un investissement familial
important. La méthode n’apparait toutefois pas dangereuse, a condition
d’éviter tout dérapage financier ou éthique.

Pour Amiel-Tison (1997), la rééducation de 'enfant IMC ne démarre vrai-
ment qu’avec le couple Bobath qui introduit la « kinésithérapie du dévelop-
pement » en 1943. Le but est de libérer la motricité des postures réflexes chez
les IMOC, postures réflexes liées a I'absence de contrdle supérieur normal.
On cherchait donc a inhiber ces postures anormales et a faciliter une motri-
cité automatique plus proche de la normale. Plus tard la notion de niveaux
fonctionnels dans la construction des progrés moteurs s’est imposée et le but
est devenu d’atteindre successivement chacune de ces étapes. L'importance
du travail sensoriel s’est imposée, stimulations proprioceptives, stimulations
tactiles, dans le but de favoriser 'apprentissage sensori-moteur. Enfin, la prise
de conscience que toutes acquisitions qui ne sortaient pas de la salle de
kinésithérapie pour étre utilisées dans la vie quotidienne avaient en fait peu
d’intérét. On s’est donc davantage intéressé aux situations fonctionnelles de
la vie courante, en particulier I'alimentation. C’est donc une motricité
dirigée, adaptée a chaque enfant, un constant feed-back entre le désir de
bouger de I'enfant et les mains du thérapeute. Chaque enfant a donc un
programme personnalisé et des étapes a franchir. Lenseignement a la mére et
aux autres soignants du portage le plus favorable, des situations éducatives les
meilleures, est le complément indispensable en dehors des séances de travail.
L’éducation thérapeutique de Le Métayer (1993) est une adaptation intégrée
et logique de la technique Bobath. Elle comporte un temps de prise de
contact entre enfant et thérapeute, un temps de décontraction automatique
et de correction posturale pour aboutir 2 des postures plus confortables ; tout
est dans les mains du thérapeute qui sent le seuil entre stimulation proprio-
ceptive acceptable et douleur. Puis vient un temps de stimulation des auto-
matismes (posture, automatismes antigravitaires, locomotion), puis un temps
de stimulation des automatismes d’un programme moteur normal en essayant
de donner un sens aux mouvements dans une activité de jeu. Un temps est
consacré au développement des informations multiples sensitives et senso-
rielles, tandis qu'un travail complémentaire d’éducation thérapeutique se
poursuit dans les domaines de la motricité fine, la motricité buccofaciale en
particulier.
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Par ailleurs, I'expérience de I'intervention a domicile est tres riche pour se
rendre compte des véritables besoins de la famille. Les visites a domicile ont
une influence positive sur la communication avec la famille (Amiel-Tison,

1997).

La méthode Vojta s’est imposée en Allemagne. Elle est basée sur I'utilisation
du stade néonatal de motricité réflexe, sur le développement ontogénique de
la motricité. Les réflexes de locomotion sont travaillés a partir de stimula-
tions périphériques, et 'expérience de la motricité communiquée a I'enfant
par le thérapeute 2 partir de ces stimulations réflexes.

Bugie (2002), en Espagne, signale I'intérét des structures d’accueil pluridisci-
plinaires pour les enfants de moins de 6 ans a risque de handicap.

Dans une récente revue de la littérature, Koman et coll. (2004) fait le point
des différentes approches thérapeutiques de 'IMC. Elles sont toutes a consi-
dérer, mais ne bénéficient pas du méme niveau de preuve. Elles sont souvent
complémentaires et/ou trouvent leur place au cours de I'évolution et de la
croissance. La spasticité doit faire 'objet d’'un traitement spécifique avant
'age de 5-6 ans, pour ne pas laisser développer des déformations orthopédi-
ques. La toxine botulique est particulierement intéressante dés 2 ans, associée
a la kinésithérapie et aux ortheses. Lallongement du tendon d’Achille peut
étre proposé dés 6 ans et les ostéotomies de dérotation au-dela de 8 ans. A
maturité squelettique, le recours a la toxine botulique, voire aux injections
d’alcool est envisageable pour compléter un résultat fonctionnel ou recher-
cher un effet antalgique. Le choix des traitements doit étre guidé par la
démarche d’évaluation.

Le traitement non pharmacologique fait appel a la kinésithérapie, 1'ergothé-
rapie, 'orthophonie, la physiothérapie (dont I'électrostimulation), 1'appa-
reillage orthétique, les postures platrées, les aides techniques et la
combinaison de ces différentes techniques. Les preuves scientifiques de
I'intérét de la kinésithérapie, de 'ergothérapie et de 'orthophonie manquent
alors méme qu’elles sont pratiquement toujours indiquées et qu’elles repré-
sentent le complément indispensable de la chirurgie. A la kinésithérapie et
'ergothérapie classiques, sont parfois adjointes d’autres techniques plus ou
moins reconnues comme le patterning, la thérapie conductive, I'équithérapie,
la balnéothérapie, la technique de Vojta, le programme polonais, 'exclusion
segmentaire par contrainte induite. Cette derniere technique est en cours
d’évaluation avec d’ores et déja des résultats préliminaires encourageants

(Taub et coll., 2004).

Le traitement par oxygénothérapie hyperbare peut étre considéré comme une
voie de recherche expérimentale et n’a obtenu jusqu’ici aucune validation.
Les traitements de la spasticité offrent une grande diversité de produits, qui
ne sont pas toujours de maniement facile chez I'enfant jeune. Le baclofene
intrathécal est intéressant pour lutter contre la spasticité globale des
membres inférieurs, mais se heurte 2 un probléme de miniaturisation du
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matériel implantable chez I'enfant de moins de 20 kg : il s’agit d’'une méthode
en cours d’évaluation. La toxine botulique A est intéressante chez le jeune
enfant pour lutter contre une spasticité focalisée, et plusieurs études ont
prouvé lefficacité du produit sur I'amélioration de la marche, en particulier si
elle est associée a des platres d’allongement tendineux et suivie du port d’'une
orthése de marche. La tolérance et les effets secondaires liés a la toxine en
font aujourd’hui le traitement de choix de 'IMC. La toxine a aussi un effet
positif intéressant sur la réduction de l'incontinence salivaire des IMC

(Jongerius et coll., 2001).

Les techniques neurochirurgicales de réduction de la spasticité par rhizo-
tomie sélective consistent A sectionner une petite proportion des racines
postérieures dans les territoires des nerfs rachidiens dorsaux. Toutefois, les
indications exactes de la technique sont difficiles a poser, en particulier chez
le petit enfant.

La chirurgie orthopédique offre une quantité importante d’alternatives, mais
aucun essai randomisé controlé n’a permis de définir le meilleur protocole.
Chez le petit enfant, la prévention précoce de la luxation de hanche est
conseillée. Chez les plus grands, c’est la surveillance du rachis qui a la prio-
rité.

Place et role des différents acteurs impliqués
dans la prise en charge

Apres la naissance et le séjour hospitalier en néonatalogie, période caracté-
risée par l'intensité technique de la surveillance médicale et des soins, le bébé
traverse une période de convalescence, qui commence a 'hopital et se pour-
suit au domicile. Pendant cette période, les parents s’approprient leur enfant,
le présentent a la fratrie, a la famille. La tension tombe, mais I'inquiétude est
présente. Ce temps de répit permet la mise en place du relais de soins, le plus
souvent avec le masseur-kinésithérapeute. Plus tard, d’autres intervenants de
spécialités différentes seront peut-étre amenés a participer au programme
thérapeutique.

Role de la famille

Il est indispensable que la famille prenne une part active dans les choix de
prise en charge de 'enfant. Aucun projet n’est possible sans son aval. D’une
maniere générale, il faut éviter une séparation prolongée de 'enfant et de sa
famille, et ce d’autant qu'il est plus jeune et que les parents peuvent assumer
une présence et un soutien efficaces. Deux écueils sont a éviter :

e la surprotection de la famille, qui peut nuire a l'autonomisation de
I'enfant ;
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e 4 l'inverse, 'abandon affectif et/ou thérapeutique.

Toute la famille est a prendre en considération ; on attache une importance
de plus en plus grande aux répercussions psycho-affectives de la présence de
I'enfant handicapé sur la fratrie.

Role de I'équipe médicale

La multidisciplinarité est la regle, méme si elle est parfois difficile 4 organiser.
La reconnaissance d'un médecin coordonnateur ou référent est indispensable
a la cohérence de la prise en charge, tant avec la famille qu'avec les différents
intervenants (Lauras et Gautheron, 1992). Le médecin traitant, pédiatre ou
généraliste, a aussi un rdle important a jouer, parce qu'il sert de relais pour le
suivi de la thérapeutique ou parce qu'il intervient dans la structure d’accueil.
Limplication des pédiatres n’est sans doute pas suffisante dans la prise en
charge des enfants handicapés (Committee on children with disabilities, 1996),
probablement par défaut de formation spécifique ou par manque d’intérét
spontané pour ce type d’exercice. Le nouveau programme de la deuxiéme
partie du deuxiéme cycle des études de médecine introduit un module trans-
versal (module IV), intitulé « Handicap, incapacité, dépendance », qui peut
contribuer & améliorer cette situation au regard de I'ensemble des praticiens.

La prise en charge globale porte ses effets positifs sur le développement
général de I'enfant beaucoup plus que sur des améliorations spécifiques de la
motricité (Ottenbacher et Peterson, 1985 ; Parry, 1992). Dans I’étude de
Palmer et coll. (1998), il est démontré que la kinésithérapie seule a des effets
moins favorables que la prise en charge globale.

Des consultations pluridisciplinaires et des réseaux ou filieres de soins se
développent a travers le territoire national (Lauras et Gautheron, 1992). La
composition de ces équipes est souple, et liée aux moyens humains et maté-
riels disponibles localement. Dans certaines régions (par exemple en Rhone-
Alpes), on a mis en place des équipes de coordination des soins de suite et de
réadaptation. Il s’agit d’équipes mobiles basées au niveau du centre de réfé-
rence hospitalier du bassin de santé, dont la vocation est de rapprocher les
acteurs de la prise en charge en tenant compte du projet de soins, des
ressources professionnelles et du souhait des familles.

Role des autres professionnels

Leur mode d’exercice est trés variable : libéral, institutionnel hospitalier ou
médico-social, associatif. Les frais de soins peuvent étre pris en charge 2
l'acte, au forfait ou ne pas donner lieu & remboursement par l'assurance
maladie.

Le kinésithérapeute intervient particulierement dans le domaine de la loco-
motion, du systéme ostéo-musculo-articulaire et respiratoire: outre la
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prévention et le traitement des complications orthopédiques par la mobilisa-
tion et les postures, il favorise la réalisation des gestes, en choisissant les
positions ot leur réalisation est plus aisée ; puis il integre les mouvements
possibles dans des activités plus complexes ou plus fonctionnelles, selon
I’évolution du controle postural et neuromusculaire. Le kinésithérapeute
contribue au bien-étre de I'enfant, en utilisant des techniques relaxantes et
antalgiques telles que le massage ou la balnéothérapie. Le kinésithérapeute
est le professionnel le mieux représenté dans les équipes rééducatives.

Le psychomotricien intervient a un stade précoce chez I’enfant présentant un
retard psychomoteur. Il cherche a améliorer la prise de conscience du corps,
la coordination, 'orientation temporo-spatiale, le rythme gestuel, la latérali-
sation. Les exercices qu’il propose sollicitent ainsi la motricité globale, ’équi-
libre, la coordination des mouvements, la cadence, la coordination visuo-
gestuelle. Les techniques de relaxation sont également utilisées, pour
percevoir le schéma corporel, la contraction et la décontraction musculaire.

Lergothérapeute est pratiquement toujours rattaché a une structure institu-
tionnelle (hopital, centre de rééducation) mais son intervention s’étend au
domicile. Il concourt a faire I'inventaire des incapacités et propose une
stratégie pour essayer de les compenser, intégrant les possibilités du domicile.
II peut ainsi suggérer la prescription de certaines aides techniques, conseiller
des adaptations en termes d’architecture ou d’accessibilité du logement si des
appareils encombrants sont envisagés (verticalisateur, fauteuil roulant). Ses
activités thérapeutiques incluent I'apprentissage ou le réapprentissage des
gestes de la vie quotidienne. Elles sont choisies en fonction de I'incapacité a
traiter, mais aussi des capacités neuromotrices et sensorielles de 'enfant. Son
activité porte dans certains services sur les fonctions supérieures, notamment
les stratégies de prise d’informations (gnosies) ou d’action (praxies). En
’'absence de nomenclature des actes d’ergothérapie, les prescriptions peuvent
justifier un ajustement du niveau de I’allocation d’éducation spéciale par la
CDES en vue de la prise en charge des soins.

Lorthophoniste s’attache plus particulierement a la rééducation (ou 2
'éducation) de la communication, a la fois sur le versant réceptif (prise
d’informations écrites ou orales) et sur le versant expressif (production d’une
communication intelligible, verbale et non verbale). La production de sons,
la modulation du ton dans une phrase, I'acquisition de vocabulaire, les régles
grammaticales de phrases simples, puis plus complexes sont quelques exem-
ples du travail proposé a 'enfant. Les troubles de la déglutition font égale-
ment partie du champ d’action de 'orthophoniste, pour limiter le bavage et
les fausses routes : stimulations de la région péribuccale ou endobuccale,
adaptation du volume des prises liquidiennes, modification de la consistance
des liquides a I'aide de gélifiants.

Le psychologue clinicien a une double fonction. Il évalue d’une part les
capacités cognitives d’'un enfant (psychométrie) ainsi que ses affects, et
d’autre part, il a une fonction de soignant ou de coordinateur des soins autour
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de la vie affective et familiale de 'enfant handicapé (psychothérapie). Son
activité se fait le plus souvent dans le cadre d’équipes hospitalieres.

Lappareilleur est un interlocuteur privilégié du médecin de MPR et du kiné-
sithérapeute. Il réalise en particulier des ortheses, destinées a prévenir ou a
traiter les déformations, 2 assurer une position confortable ou fonctionnelle,
ou A compenser un défaut de commande ou de contrdle. Au cours de la
croissance, et en fonction de I’évolution, 'appareillage est revu aussi souvent
que nécessaire, pour rester adapté a la morphologie et aux buts pour lesquels
il a été réalisé. Une attention toute particuliere est portée a la tolérance
cutanée, notamment lorsqu’il existe des troubles de la sensibilité ou quand
'enfant ne peut pas exprimer une éventuelle douleur.

Lassistant(e) social(e) a, aupres des parents, un role d’information sur les
textes concernant les droits de la personne handicapée, d’assistance pour
instruire les dossiers d’affection de longue durée (ALD), d’allocation d’éduca-
tion spéciale, pour le passage en Commission départementale de I'éducation
spéciale, le financement de travaux d’adaptation du domicile... et aussi pour
en assurer le suivi, ou prendre contact directement auprés des organismes
sociaux ou financiers. Son role d’interface est précieux pour I'orientation et
I'adaptation du cadre scolaire, et pour les relations avec les organismes de
protection de I'enfance.

Léducateur spécialisé, 'éducatrice de jeunes enfants, 'enseignant spécialisé,
’éducateur sportif font également partie des équipes institutionnelles et ont
une influence positive tant sur le plan éducatif que pour I'acceptation des
soins. Ils manquent d’outils d’évaluation de leurs interventions. Ils peuvent
dans certains cas intervenir a domicile (SESSAD).

Les infirmiéres et les puéricultrices, aidées éventuellement des auxiliaires de
puériculture, interviennent chaque fois que le nécessite I'état de I'enfant.
Elles ont un rdle d’éducation sanitaire et de prévention aupres des jeunes et
de leur famille. Certaines expériences montrent 'intérét de la visite 2 domi-

cile (Tholcken et Lehna, 2001).

Les associations et les bénévoles peuvent jouer un rdle important dans
I’accompagnement et la guidance des familles.

En conclusion, les travaux et expériences menés montrent l'intérét d’éviter
la rupture hospitalo-ambulatoire pour le petit enfant et d’impliquer objecti-
vement et honnétement les parents et la famille, en tenant compte des freres
et sceurs, dans le projet d’accompagnement.

Le repérage précoce des enfants les plus a risque permet de proposer une prise
en charge adaptée sans attendre, et un accompagnement des familles les plus
en difficulté s’avere indispensable. Pour cela, la formation des pédiatres ainsi
que la mise en réseau des différents intervenants sont indispensables. Des
outils d’évaluation de la prise en charge précoce, en particulier dans le
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domaine éducatif et pour I'analyse des besoins de vie courante, doivent étre
créés ou adaptés. Bien que l'intervention a domicile soit a privilégier, de
nouvelles formes de prise en charge (séjour a temps partiel, séjour de rupture,

accueil d’urgence...) doivent étre recherchées.

Les structures d’accueil (sanitaires et médico-sociales) apparaissent en France
insuffisantes pour le dépistage mais aussi pour le suivi 2 long terme. Or il est
nécessaire de suivre longtemps les enfants a risque, du fait de 'apparition
secondaire de difficultés d’apprentissage.
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Méthodes de prise en charge
psycho-éducative

De nombreuses questions sont soulevées sur les interventions de nature
psycho-éducative a I'égard des enfants handicapés et particulierement de
ceux qui sont reconnus comme ayant des déficiences des fonctions cogni-
tives. On s’interroge par exemple sur les effets des programmes éducatifs qui
ont été lancés sur une large échelle aux Etats-Unis, ainsi que sur les criteres
qui ont été utilisés pour les mesurer. En ce qui concerne la situation de la
France, qui ne dispose pas de programmes similaires aux programmes précé-
dents, le bilan des « prises en charge » et des différents dispositifs est aussi
souhaité. De maniere plus générale, c’est I'évaluation des actions et des
politiques qui est sous-jacente A ces interrogations.

Intervention précoce

En France, le vocabulaire de la « prise en charge » des enfants en situation de
handicap est devenu commun dans tout un ensemble d’institutions, principa-
lement médicales et médico-éducatives, sans doute en liaison étroite avec
I'attribution de financements publics via les organismes de sécurité sociale. Il
recouvre, a I’évidence, des pratiques diverses émanant de praticiens
eux-mémes trés divers. Si 'on s’'intéresse prioritairement aux actions menées
a 'égard de la petite enfance, c’est la précocité qui doit étre mise en valeur.
D’autres expressions, utilisées essentiellement en anglais, sont plus explicites.
Clest ainsi qu'aux Etats-Unis, la notion d’« intervention précoce » (early
intervention) est tout 2 fait courante et désigne des services et des programmes
qui ont été développés sur une grande échelle depuis la fin des années 1960.
Parmi les nombreuses définitions adoptées, retenons celle de 1’Académie
américaine de pédiatrie (2001) : « Les services d’intervention précoce sont
destinés a répondre aux besoins de développement des enfants qui, de la
naissance a 3 ans, ont des retards de développement dans les domaines physi-
ques, cognitifs, affectifs, dans la communication, la socialisation, I’adapta-
tion, ou qui se trouvent dans des conditions de diagnostic qui font craindre,
selon une forte probabilité, un retard de développement. Ces derniers sont
parfois appelés “enfants a risque” ». Pour un auteur américain, Upshur
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(1990), de tels services accomplissent des actions de « prévention tertiaire »,
dans la mesure ot le but n’est pas de guérir un handicap déja identifié mais de
prévenir les handicaps secondaires, c’est-a-dire d’éviter les handicaps addi-
tionnels en fournissant 'aide de 'environnement pour soutenir les capacités
spécifiques de I'enfant.

En Europe, ce méme concept est désormais utilisé par ’Agence européenne
pour le développement de I’éducation des personnes ayant des besoins parti-
culiers (1998 et 2003). Clest « 'ensemble des actions et mesures (sociales,
médicales, psychologiques et éducatives) qu'il est nécessaire d’entreprendre
aupres des enfants et de leurs familles afin de répondre aux différents besoins
des enfants présentant un risque de retard ou des retards avérés dans leur
développement ».

En France, I'expression qui rend le mieux compte de ces orientations est celle
d’« action médico-sociale précoce ». Pour Tissier (2000), cela implique une
action orientée a la fois vers les parents et vers 'enfant (« entourer, soutenir
I'enfant et ses parents, protéger l'installation des interactions précoces, le
tissage des premiers liens entre eux et proposer des aides techniques préven-
tives... »). C'est un processus qui se déroule sur une courte durée dans le cadre
d’une pluralité de lieux et de professionnels. Les centres d’action médico-
sociale précoce (CAMSP, créés a partir de la loi de 1975 en faveur des
personnes handicapées) sont considérés comme les « pivots » de ces actions
préventives.

Dénominations multiples en évolution

Des dénominations anciennes, telles que celles d’« arriéré » ou de « débile »,
sont désormais révolues, car elles sont considérées non seulement comme
péjoratives mais aussi comme posant a priori des obstacles insurmontables a
toute action éducative ou rééducative. Toutefois, les dénominations actuelles
sont multiples et renvoient a des cadres théoriques différents qui peuvent
avoir des conséquences pratiques importantes en termes d’institutions et de
traitement. On reléve ainsi : déficience intellectuelle, déficience a prédomi-
nance intellectuelle liée a des troubles neuropsychiques, retard mental (1éger,
moyen, sévere), handicap mental, dysharmonie évolutive, déficit des fonc-
tions cognitives...

Lautisme pose des problemes plus difficiles encore de classification, selon
qu’on le considére prioritairement comme un handicap stabilisé ou comme
une maladie mentale susceptible d’évolution. Pour la CIM-10 (OMS, 1993),
l'autisme (infantile et atypique) fait partie des troubles envahissants du déve-
loppement. Pour le DSM-1V (classification américaine, 1994), les troubles
autistiques sont aussi classés parmi les troubles envahissants du développe-
ment (« pervasive developmental disorders »). Pour la CFTMEA (Mises et coll.,
1988), lautisme infantile et précoce de type Kanner et les autres formes
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d’autisme sont classés parmi les psychoses (Barreyre, 2000). Ces divergences
(essentiellement francaises) sur la classification et aussi sur I’étiologie de
'autisme — ce qui a pu justifier 'expression de « bataille de I'autisme »
(Hochman, 1997) — peuvent mener a des actions différentes et a des criteres
d’évaluation a leur tour fort différents quant aux résultats obtenus (Misgs,
1996). Mais les anciennes distinctions entre ’éducable, le semi-éducable et
I'inéducable (encore fortement présentes a la fin des années 1960 en France,
par exemple dans le rapport du V€ plan de développement économique et
social) sont désormais rejetées. Une conséquence majeure a cet égard, et qui
touche I'ensemble des handicaps, est le développement des projets non seule-
ment éducatifs mais aussi scolaires destinés aux enfants autrefois considérés
comme inéducables ou peu éducables. Ainsi, la loi de 1975 en faveur des
personnes handicapées a posé le principe de I'éducabilité (« I'obligation
éducative »), et le projet de loi de 2004 énonce de maniére plus ambitieuse le
principe d’une formation scolaire des enfants handicapés ou en difficulté de
santé, formation qui devrait étre mise en ceuvre le plus pres possible du
domicile des parents.

Le bilan des textes officiels en France sur les dispositifs destinés aux enfants
handicapés (agrément des établissements et des services spéciaux, orienta-
tions pédagogiques...) permet ainsi de montrer de multiples évolutions : dans
les dénominations, les criteres de diagnostic et les praticiens impliqués. Pour
les dénominations, on passe de la notion de déficience intellectuelle a celle
de handicap mental, puis a celle de « troubles des fonctions cognitives ». Les
criteres traditionnels de quotient intellectuel (par évaluation psychomé-
trique) sont considérés comme insuffisants et comme devant étre nécessaire-
ment complétés par une évaluation clinique de la dynamique évolutive de
chaque individu. Enfin, la mise en ceuvre de projets individualisés requiert
nécessairement la collaboration entre des professionnels différents travaillant
dans les champs thérapeutique, éducatif et pédagogique. Ainsi, pour les
enfants autistes, la prise en charge pluridisciplinaire tenant compte de leurs
besoins et de leurs difficultés spécifiques est explicitement recommandée dans

la loi du 11 décembre 1996.

En ce qui concerne les diagnostics des déficits des fonctions cognitives chez le
jeune enfant de moins de 6 ans, on releve principalement le role des équipes
de soins, des centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) ou des
commissions départementales de 1’éducation spéciale (CDES) qui utilisent
des épreuves diverses qui, 2 nouveau, ne sauraient se limiter a des épreuves
psychométriques. Celles-ci sont difficilement utilisables chez le jeune enfant
en pleine « dynamique évolutive » et ne peuvent remplacer les observations
plus globales et pluridisciplinaires. Des guides-barémes peuvent étres utilisés
avec beaucoup de prudence, par exemple par les CDES, pour I’évaluation des
déficiences et incapacités (« déficiences intellectuelles » et « déficiences du
psychisme »).
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Réglementation francaise actuelle

La loi d’orientation du 30 juin 1975 en faveur des personnes handicapées
encadre I’ensemble des dispositifs, mais elle devrait étre remplacée par une
nouvelle loi en 2004. Elle énonce : 'obligation nationale en ce qui concerne
« la prévention et le dépistage des handicaps, les soins, I’éducation, la forma-
tion et l'orientation professionnelle » (article 1) ; « une politique active de
prévention contre les handicaps de l'enfance » (article 2); l'obligation
« éducative » (article 4). Elle met en place les commissions départementales
de I’éducation spéciale (compétentes pour les Ages de 0 a 20 ans).

En application de cette loi, le décret du 15 avril 1976 définit les centres
d’action médico-sociale précoce avec trois missions concernant les enfants de
0 a 6 ans: prévention, dépistage, prise en charge précoce. Cette derniere
s'effectue sous forme de cure ambulatoire, réalisée par une équipe pluridisci-
plinaire. Les centres se situent 2 l'interface entre le secteur sanitaire et le
secteur médico-social, tout en soutenant l'intégration de 'enfant dans les
structures ordinaires (creches, jardins d’enfants, écoles maternelles...).

Les annexes XXIV du décret du 27 octobre 1989 définissent les SESSAD
(services d’éducation spéciale et de soins & domicile). Lintervention de ces
services aupres des enfants de 0 a 20 ans est soumise, contrairement a celle
des CAMSP, a l'avis de la CDES. Ils peuvent étre rattachés a un établisse-
ment ou étre autonomes. Selon les Ages, leur action est orientée vers la prise
en charge précoce (de la naissance a 6 ans) ou vers l'intégration scolaire et
l’acquisition de l'autonomie (pour les enfants plus Agés). Ils peuvent étre
spécifiques pour tel ou tel type de déficience, par exemple pour les déficiences
sensorielles.

Les services de pédopsychiatrie sont plus divers: consultations d’hygiene
mentale, hopitaux de jour, centres médico-psycho-pédagogiques (CMPP, qui
assurent diagnostics et traitements jusqu'a 18 ans), centres médico-
psychologiques (CMP, du type des dispensaires d’hygiene mentale, fonction-
nant en milieu ouvert).

CAMSP comme centres « pivots »

Le bilan précédent place les CAMSP dans une situation de « pivot »
(Gaudon, 1996) dans I’ensemble des dispositifs, en général trés peu coor-
donnés entre eux.

On distingue :

e les structures en amont des CAMSP ou qui leur sont contemporaines : les
services de maternité, de pédiatrie, de Protection maternelle et infantile (en
y incluant les créches, jardins d’enfants, garderies...), les inter-secteurs de
pédopsychiatrie, les CMP ou CMPP, les écoles maternelles et un ensemble de
praticiens exercant en libéral (médecins, kinésithérapeutes, orthopho-
nistes...) ;
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e les structures en aval : les services d’aide du type SESSAD et les instituts
médico-éducatifs (IME), mais aussi les possibilités d’accueil dans le cadre
scolaire a I'école élémentaire (classes d'intégration scolaire dites CLIS ou
classes ordinaires). Les praticiens exercant en libéral sont toujours concernés
dans cette perspective de suivi des actions antérieures.

En réalité, plusieurs problémes sont alors soulevés devant cette diversité.
D’une part, si les CAMSP sont unanimement reconnus comme un dispositif
essentiel, ceux-ci sont, tout aussi unanimement, considérés comme insuffi-
sants en nombre sur le territoire (soit 218 en 2004) et ne pouvant donc pas
assurer un service de proximité, 1a oti les parents en ont besoin. De plus, ils ne
bénéficient pas des moyens adéquats pour assumer l'ensemble de leurs
missions officielles (prévention, dépistage, prise en charge précoce) et a
fortiori leur mission indispensable de « pivot » (c’est-a-dire de mise en coor-
dination) par rapport aux différents services, institutions ou professionnels.

D’autre part, le partage institutionnel en fonction des ages rend tres difficile
la continuité des actions d’accueil et d’éducation pour un méme enfant et
met trés souvent les parents en difficulté. Ainsi, a titre d’exemples :

¢ le maintien d’'un enfant handicapé en créche nécessite une dérogation s'il
a dépassé I'age de 3 ans. Le pari en faveur d’'une intégration ultérieure en
maternelle est parfois contredit par les difficultés d’accueil ;

e la nouvelle prestation de service unique pour les équipements de la petite
enfance établit une diminution de la subvention pour les enfants au-dela de
4 ans, ce qui risque d’avoir des conséquences négatives pour le maintien de
certains enfants handicapés dans des structures qui sont habilitées jusqu’a
6 ans. Enfin, au-dela de ce dernier Age, les problémes se posent et se reposent
avec encore plus d’acuité.

Les CAMSP ne sont plus habilités a intervenir au-dela de 6 ans et la question
se trouve donc soulevée du relais par d’autres structures de prise en charge,
par exemple les SESSAD, mais cela implique un examen de dossier par les

CDES.

Devant ces difficultés, des orientations officielles ont insisté sur la nécessaire
coordination des politiques, en particulier en ce qui concerne les enfants de O
a 6ans. Le protocole d’accord de 1991 entre le ministere de I'Education
nationale et le secrétariat d’Etat auprés du ministre de la Solidarité (note de
service du 23 janvier 1991) en est un exemple: il énonce la nécessité
« d’assurer une continuité de 'action éducative » pour la petite enfance, de O
a 6 ans, celle-ci étant considérée comme « une période déterminante pour le
développement de I'enfant, et souvent délicate pour les familles, notamment
dans les milieux les moins favorisés ». Sont clairement visées : les articula-
tions entre les différents modes d’accueil, a la fois avant [’école et entre ces
structures préscolaires et I’école ; la complémentarité des interventions entre
les différents types de personnel. Parmi les modalités d’action figurent la
coordination au niveau local, 'information réciproque, grace a des « groupes
petite enfance », la formation conjointe des professionnels de la petite
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enfance. Bien que ce texte n’évoque pas explicitement la question des
enfants en situation de handicap, ses propositions s’appliquent avec d’autant
plus de pertinence a ces derniers.

Acteurs impliqués dans I’action médico-sociale précoce

La plupart des intervenants impliqués dans la prise en charge des déficiences
des fonctions cognitives sont les mémes que ceux qui sont impliqués dans la
prise en charge des handicaps moteurs. Mais le repérage des perturbations des
fonctions cognitives est, en régle générale, plus tardif que celui des défi-
ciences motrices et peut intervenir aprés 3 ans. En effet, si le développement
moteur est normal, 'entourage et, en particulier, les parents ne s'inquietent
pas nécessairement des déficits cognitifs avant la confrontation de I'enfant
avec les activités proposées dans des institutions extérieures, telles que la
creche, voire 1’école maternelle. Cest alors que les parents peuvent étre mis
face a la révélation tardive des difficultés de 'enfant devant les apprentis-
sages, par exemple au niveau du langage, du repérage dans I'espace ou dans le
temps, de la compréhension des tAches a effectuer...

Toutefois, on peut 2 nouveau prendre 'exemple des structures spécialisées des
CAMSP pour préciser leurs modalités de travail, méme elles ne se limitent
pas aux déficiences cognitives. Les initiateurs de ce type d’institution ont
d’emblée mis I"accent sur les rapports avec les parents. La notion d’assistance
éducative a été utilisée comme la dénomination de base du centre qui a posé
les premiers jalons des futurs CAMSP : « lassistance éducative, c’est offrir
aux parents un espace de rencontre dans lequel ils se sentent attendus,
soutenus, conseillés dans I’éducation de leur enfant “pas comme les autres” »
(Lévy, 1991). Ce type d’attention aux parents concernés reste un point de
référence essentiel pour I'action des professionnels, qui peut se définir ici en
termes d’accompagnement plus que de prise en charge. Une autre dimension
d’action est commune aux diverses équipes d’action médico-sociale précoce :
celle de la pluridisciplinarité. D’une part, cela implique une diversité d’inter-
venants tels que: éducateurs de jeunes enfants, éducateurs spécialisés,
psychomotriciens, kinésithérapeutes, orthophonistes, ergothérapeutes, pédia-
tres, neuropédiatres, phoniatres, médecins rééducateurs, orthopédistes,
pédopsychiatres, psychologues, psychothérapeutes, psychanalystes, assis-
tantes sociales, enseignants spécialisés (Tissier et coll., 2000). Lensemble de
ces professionnels n’est pas représenté dans tous les CAMSP actuels, cela va
de pair avec la limitation des attributions des « équivalents temps plein »
(parfois seulement 3 ou 4 ETP par centre). De maniere générale, les temps
d’intervention les plus importants concernent le personnel médical (59 % du
temps d’intervention selon I'enquéte Salbreux — 1996a et b —). D’autre part,
c’est la question de la coordination des actions entreprises qui est soulevée.
Certains auteurs (Tissier et coll., 2000) mettent toutefois en cause le lieu
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commun, voire le piege, de la pluridisciplinarité qui risque de masquer les
juxtapositions de professionnels. Ils préconisent une certaine polyvalence
dans la « supplémentarité », et non plus dans la simple complémentarité,
pour arriver a prendre en compte la globalité de 'enfant.

Ce cadre spécifique d’analyse n’est pas nécessairement diffusé dans tous les
centres, mais des points communs d’action peuvent étre retenus dans les
CAMSP, sans que I'on puisse parler d’'un modele unique : accompagnement
des parents, approche de la globalité de I'enfant par une diversité de profes-
sionnels aux techniques diverses, recherche de mesures d’intégration dans les
structures ordinaires (dans la mesure du possible), ce qui implique I'exigence
d’un travail en réseau avec diverses institutions et autres professionnels.

Effets des programmes d’intervention précoce

Que ce soit dans les programmes américains ou dans les dispositifs frangais, la
question des effets des interventions se pose, ainsi que les difficultés métho-
dologiques inhérentes a ce type d’évaluation.

Programmes américains

Lintervention précoce aux Etats-Unis a prioritairement visé dans les années
1960 les groupes dits « défavorisés », sous forme de « programmes de
compensation ». Les expériences ont été nombreuses, largement financées
par I'Etat fédéral, mais aussi trés diverses et dispersées, sans coordination
véritable. Les publications, rapports et bilans critiques ont eux aussi été
nombreux. Parallélement, la problématique des effets des programmes éduca-
tifs ou de leur efficacité a été fortement développée. Selon la formule de
Bennett et Guralnik (1991), qui font un bilan de Iefficacité des programmes
américains d’intervention sur le développement des enfants dans les cing
premieres années de la vie : 'intervention précoce marche-t-elle vraiment ?
[Is relevent une grande variété d’interventions : programmes de stimulation,
centres préscolaires de développement, kinésithérapie ou ergothérapie,
orthophonie... Trois grands types d’enfants sont distingués : ceux qui présen-
tent des « risques » dus a leur environnement, ceux qui ont un risque biomé-
dical et ceux qui ont un handicap ou un retard de développement.

Pour les enfants a risque biomédical et pour les 4ges de 0 a 3 ans, les mémes
auteurs font référence a une trés large investigation menée dans le cadre d'un
programme sur la santé et le développement de I'enfant dans 8 sites différents
aux Etats-Unis. Le programme (Infant health and development program
— IHDP -) consistait en des aides multiples incluant des visites 2 domicile, la
fréquentation de centres de développement, des groupes de parents... Ainsi,
plus de 900 enfants prématurés de petit poids a la naissance furent rando-
misés entre un groupe bénéficiant de toutes les interventions, dont des inter-
ventions éducatives, et un groupe controle. Ils furent tous évalués en termes
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de capacités cognitives, de comportement et de santé a I’Age de 36 mois. Le
bilan en termes de points de QI (échelle Stanford Binet) est plus favorable
dans le groupe d’intervention et les meéres ont signalé moins de problemes de
comportement (Infant health and development program, 1990).

En ce qui concerne les enfants handicapés, une méta-analyse a comparé
74 programmes portant sur des enfants de 0 a 5 ans (Casto et Mastropieri,
1986), puis une seconde méta-analyse a porté sur un sous-échantillon de
31 programmes pour des enfants de O a 3 ans (Shonkoff et Hauser-Cram,
1986). Les effets furent mesurés en unités de déviation standard. Un impact
« modeste mais positif » des services d’intervention est noté. La progression
des QI était de 8 a 12 points par rapport aux enfants ne bénéficiant pas des
interventions. Dans le cas des enfants avec syndrome de Down, une moindre
diminution du développement cognitif a été constatée. Cependant, Bennett
et Guralnik (1991) signalent (et déplorent) les faiblesses de certaines études
du point de vue méthodologique. Il conviendrait en effet de controler des
variables telles que I’Age au départ de l'intervention, I'implication de la
famille, la globalité de I'intervention, les compétences sociales de 'enfant, ou
encore le type et la sévérité de la déficience. Les auteurs soulignent que les
évaluations de Defficacité doivent nécessairement inclure a la fois les
« gains » obtenus par les enfants et le renforcement de la fonction familiale.

Un autre ensemble de données de 42 projets d’intervention pour enfants
handicapés a été analysée par Farran (1990). Tout en regrettant que les
travaux ne comportent pas toujours des garanties suffisantes pour des compa-
raisons méthodologiquement valides, il conclut cependant que : les interven-
tions aboutissent généralement a de meilleurs résultats chez les enfants
concernés ; le domicile familial parait étre le meilleur environnement pour
faciliter la matitrise de leurs capacités par les enfants mentalement retardés ;
le role favorable de 'environnement social est plus clairement démontré
depuis les mesures de désinstitutionnalisation.

Une autre analyse de 57 programmes par Dunst (1986) aboutit 2 un pourcen-
tage relativement réduit de résultats positifs (30 %), les résultats négatifs
étant au méme niveau (30 %), les résultats mixtes se situant a 40 %. Lauteur
regrette que peu de programmes aient été construits sur des bases théoriques
claires, qui auraient permis de formuler des prédictions sur leur impact
possible. Il estime en définitive que I'intervention précoce est une agrégation
de différents types d’aide, d’assistance et de services qui sont fournis aux
familles et a leurs enfants handicapés par des réseaux de soutien sociaux
formels et informels. Cependant, les dispositifs ont évolué d’'une centration
initiale sur le développement de I'enfant en tant que tel (avec I'utilisation
fréquente du critere restrictif du quotient intellectuel) vers des interventions
plus globales, impliquant plus directement les familles et cherchant a
renforcer leurs compétences (« empowerment »).
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Dispositifs et données pour la France

Les enquétes sur les interventions précoces et plus généralement sur la situa-
tion des enfants handicapés 4gés de 0 a 6 ans sont le plus souvent ponctuelles
et non coordonnées. De plus, contrairement aux Etats-Unis qui ont mis en
place des programmes qui ne dépendent pas de I'Etat fédéral et qui sont
diversement financés, la situation francaise est marquée par le role de I’Etat,
méme lorsque celui-ci préconise des actions décentralisées. Les données
produites sont donc le plus souvent des données administratives, elles-mémes
fortement dispersées. Dans ces conditions, nous ne disposons pas d’'une vue
d’ensemble de la population des enfants en situation de handicap ou en
difficulté de santé et qui sont 4gés de 0 2 6 ans ou de 0 a 3 ans. Il est a fortiori
quasiment impossible de connaitre la répartition des enfants de ces tranches
d’age relevant de la catégorie des déficits des « fonctions cognitives ».

Idéalement, il faudrait connaitre avec précision I'ensemble des prises en
charge spécialisées des enfants de 0 4 3 ans ou de 0 4 6 ans, incluant toutes les
structures concernées (PMI, CAMSP, SESSAD, CMP et CMPP..), mais
aussi les accueils des enfants des mémes tranches d’age, repérés comme
handicapés ou en grave difficulté, et qui sont intégrés dans diverses structures
de la petite enfance (créches, haltes-garderies, jardins d’enfants, écoles
maternelles). La ventilation par types de handicaps ou de difficultés serait le
complément indispensable.

Données nationales

Lenquéte Handicaps, incapacités, dépendance (HID) de I'Insee est difficile-
ment utilisable ou sujette a des biais méthodologiques en ce qui concerne son
exploitation pour les tranches d’age 0-3 ans ou 0-6 ans (échantillons trop
réduits).

Lenquéte DRESS sur les établissements ou services d’éducation spéciale en
1996 permet d’identifier 4 947 enfants de 0 a 6 ans (Woitrain, 2000). Les
enfants déficients intellectuels en forment la part la plus importante, soit
46 % de 'ensemble. On constate qu'il y a de plus en plus d’enfants dans ces
services au fur et 2 mesure de I'avancement en Age.

Lenquéte nationale sur les CAMSP (Salbreux, 1996a et b) porte sur
97 CAMSP (surtout polyvalents). Les enfants recus présentent des patholo-
gies diverses, variables selon les types de CAMSP : troubles psychiques
(32 %), suivis des troubles moteurs (20 %), déficitaires (18 %), « sociaux »

(12 %), sensoriels (8 %).

Les données de la Caisse nationale des allocations familiales reperent les
bénéficiaires de l'allocation d’éducation spéciale (AES): sur un total de
111 878 enfants bénéficiaires, on observe 6 045 enfants de 0 & 3 ans (5 %) et
14 009 enfants de 0 a 6 ans (12 %). Mais on ne peut pas disposer de rensei-
gnements sur les types de handicaps.
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Lanalyse de I'intégration scolaire en maternelle permet une approche tres
approximative des enfants en situation de handicap pouvant étre 4gés de 2 a
5ans inclus. Sur 2393 100 enfants au niveau dit « pré-élémentaire »,
8 710 enfants handicapés sont intégrés, soit 0,4 % de I'ensemble des enfants.
Sur 'ensemble des enfants handicapés intégrés, 3 199 le sont a temps partiel
(soit 37 %) et 5 521 a temps plein (soit 63 %). Les déficiences intellectuelles
et mentales sont les plus nombreuses (61 %), suivies par les déficiences
motrices (20 %), les déficiences auditives (9 %), les déficiences viscérales et
métaboliques (5 %), les déficiences visuelles (4 %). Cette forte représenta-
tion des déficiences d’ordre mental est également constatée pour le public des
CAMSP, mais elle est beaucoup plus marquée en maternelle.

Données locales

Des données locales peuvent trés partiellement pallier les insuffisances des
données nationales. En ce qui concerne la région parisienne, des données ont
été recueillies par une enquéte diligentée par la Protection maternelle et
infantile sur les structures d’accueil de la ville de Paris, hormis I'accueil en
école maternelle (Fenieres et coll., 2003). L'enquéte visait a repérer les
enfants bénéficiant d’'un accueil dit « particulier » du fait d'un handicap,
d’une maladie chronique ou de difficultés familiales (protection sociale).
L'accueil « particulier » signifiait qu'une organisation particuliere de I’accueil
était nécessaire pour ces enfants. Sur cette base de repérage, le nombre
d’enfants était de 1 881. Parmi ceux-ci, 63 seulement se trouvaient chez des
assistantes maternelles (soit environ 1 % de 'ensemble des enfants accueillis
chez les assistantes) et 1 818 dans les établissements d’accueil de la petite
enfance (soit 6,8 % de '’ensemble des enfants de ces structures). Mais dans ce
dernier cas, il faudrait distinguer les structures spécialisées et les structures
ordinaires d’accueil, ainsi que les structures qui accueillent au moins un
enfant handicapé ou en difficulté et celles qui n’en accueillent aucun. En
conclusion, les auteurs retenaient I'augmentation générale de I'accueil dit
« particulier » dans les structures ordinaires, plus sensible pour les maladies
chroniques, les retards du développement et les troubles du comportement,
mais aussi pour les enfants bénéficiant de mesures de protection sociale. Ils
interprétaient le phénomeéne comme un « effort des équipes ». Celles-ci ont
pu réclamer et parfois obtenir des mesures de soutien, a la fois en « moyens
propres » (agents supplémentaires, effectifs réduits) et en interventions
spécialisées aupres des enfants par des équipes extérieures.

En région parisienne, les données concernent également les handicaps
d’origine périnatale et leur prise en charge en Ile-de-France (Delour, 2001 et
2002). Des services sont clairement identifiés :

e 18 CAMSP, en moyenne 2 par département. Quinze sont polyvalents et 3
sont spécialisés pour les enfants sourds. Environ 2 500 a 2 700 enfants y sont
pris en charge pour handicap (20 4 25 % sont des prématurés) ;
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e 117 services d’éducation spéciale et de soins a domicile avec, en général,
un agrément pour les 0-20 ans. IlIs dépendent de I'orientation des enfants par
les CDES. Parmi ces SESSAD : 15 sont pour handicaps moteurs, 13 pour
polyhandicaps, 53 pour troubles psychologiques et déficiences mentales, 36
pour déficiences sensorielles.

Mais d’autres services n’ont pu faire 'objet d'un bilan statistique : les struc-
tures pour la petite enfance proposant I'accueil a la journée (haltes-garderies,
jardins d’enfants...) ; les services de pédopsychiatrie en CMP et CMPP, dont
peu semblent avoir organisé une consultation pour tout-petits ; le secteur
libéral, concernant principalement les kinésithérapeutes et les orthopho-
nistes.

Enfin, un rapport établi en 2001 dresse un bilan des CAMSP en {le-de-
France. Ce rapport recense 18 CAMSP, mais fait surtout état des besoins. Il
attire I'attention sur les particularités de la région Ile-de-France : population
en augmentation et afflux de populations migrantes « demandant une prise
en charge plus étoffée ». Dans ces conditions, une sectorisation souple
devrait étre adoptée en vue d’une intervention au plus prés du domicile des
familles. La poursuite des actions devrait se faire au-dela de I'Age de 6 ans.

Bilan sur les lacunes de données en France

Les avis d’experts (par exemple : Delour 2001 et 2002 ; Fenieres, 2003)
concordent largement pour réclamer la mise en place d’enquétes systémati-
ques, soutenues par un outil informatique, permettant de faire le point sur la
prise en charge précoce des enfants en situation de handicap. La dispersion
des structures et du recueil d’informations ne permet pas actuellement de
fournir une vue d’ensemble satisfaisante et de définir avec précision les
besoins en regard des structures. De tels bilans devraient étre effectués en
dépassant les clivages institutionnels existants, puisqu’ils concernent aussi
bien le secteur sanitaire que médico-social et scolaire.

Cas particulier de I'autisme

Lautisme mérite une analyse spécifique, non seulement du fait de la singula-
rité de la pathologie mais aussi du fait des positions divergentes, voire polé-
miques, qui ont été adoptées. On a déja signalé les classifications
nosologiques différentes dans lesquelles I'autisme peut s’insérer. Mais des
conceptions étiologiques différentes se sont aussi heurtées. D'un coté, les
partisans d’une origine génétique de la pathologie considérée comme un
handicap, d’un autre les partisans d’une psychogenese. Il semble toutefois
qu’a heure actuelle les spécialistes, tout au moins en France, s’accordent
pour dissocier la question de D'étiologie, qui risque d’étre encore une
« pomme de discorde » selon la formule de Hochman, et celle du diagnostic
et du traitement. On peut ainsi retenir a la fois la spécificité du fait psycho-
pathologique, qui engage la question du sujet, et '’éventualité d’une origine

plurifactorielle (Mises, 1996 ; Ansermet, 1997 ; Hochman, 1997).
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Pourtant, la question des « prises en charge » a elle aussi donné lieu a des
positions divergentes, dans la mesure ot elle a été souvent liée aux bilans sur
les programmes d’intervention aux Etats-Unis, qui ont cherché a en mesurer
lefficacité. Plusieurs syntheéses ont été effectuées (Bryson et coll., 2003 ;
Fombonne, 2003). Elles mettent en évidence :

e le role « historique » du programme phare intitulé TEACCH (Treatment
and education of autistic and related communication handicapped children), expé-
rimenté dés 1966 par Schopler, sur la base d’'une conception organiciste de
l'autisme. Le programme est ici individualisé, structuré, intensif, & domicile
et implique les parents ;

e d'autres modeles d’action ont été expérimentés, parmi lesquels celui de
Lovaas (1987), selon une approche intensive et comportementaliste de
renforcement (traitement de 40 heures par semaine durant 2 ou 3 ans) ;

e les évaluations sont le plus souvent effectuées en termes de « gains » de QI
pour les groupes expérimentaux, comparés a des groupes témoins. D’autres
« bénéfices » sont révélés en langage et en capacités comportementales. On
montre aussi des orientations plus fréquentes en classes normales (et donc
une diminution des institutionnalisations) et la satisfaction des parents ;

e les éventuelles diminutions des traits pathologiques restent discutées et ne
donnent pas lieu a des résultats probants.

Les conclusions généralement adoptées par les auteurs américains sont les
suivantes : le développement des jeunes enfants avec autisme peut étre
amélioré par la mise en place d’actions soigneusement planifiées qui visent
des domaines spécifiques tels que la communication, la socialisation, le jeu, la
cognition et I'indépendance. Mais de nouvelles questions surgissent sur les
effets 4 long terme des traitements, le role de différentes variables telles que
les heures de traitement nécessaires, I'inclusion scolaire et la place de ces
enfants dans le systéme scolaire ordinaire (Bryson et coll., 2003).

Dispositifs en France pour les enfants avec autisme

Diverses institutions sont concernées dans les champs sanitaire, médico-
social et scolaire : hopitaux de jour, consultations d’hygiene mentale, insti-
tuts de rééducation, instituts médico-éducatifs, CAMSP, CMP, creches,
jardins d’enfants et écoles maternelles. Pour les enfants de 0 a 3 ans, la
priorité est donnée aux traitements ambulatoires et aux actions menées par
les CAMSP et les équipes de pédopsychiatrie (circulaire interministérielle du
27 avril 1995). Mais cette diversité masque en réalité le manque de structures
d’accueil et la pénurie de places ; les parents sont souvent démunis, bien que
généralement soutenus par des associations. Le rapport du député Chossy
(2003) recommande ainsi «un effort considérable » pour les structures
d’accueil, de méme que I'établissement de diagnostics précoces « des le plus
jeune Age » par des cliniciens expérimentés dans des centres spécialisés ou
agréés. 1l souleve aussi la question cruciale de l'intégration scolaire des
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enfants autistes qui devrait étre assortie d’'un accompagnement par un
SESSAD et d’'une formation renforcée des enseignants. A cet égard, il
convient de mentionner que des classes ont été créées dans les écoles ordi-
naires pour les enfants autistes (Palauqui, 1996) et que le programme euro-
péen « Educautisme » met en place des modules de formation pour
enseignants spécialisés, par exemple en France, au siege du Centre de forma-

tion de Suresnes, le CNEFEI (Philip, 2000).

De maniére générale, le courant d’intervention éducative a I’égard des
enfants autistes a pris pied en France, mais nous ne disposons que d’enquétes
limitées sur le suivi des enfants qui se situeraient dans différents types d’insti-
tutions. De plus, ces enquétes different des évaluations américaines dans la
mesure ol elles sont le plus souvent a dimension qualitative. Des enquétes
comparées étendues sont souhaitables. On peut a cet égard retenir ['orienta-
tion méthodologique suggérée par Magerotte et Willaye (2001) : il ne s’agit
plus de comparer un groupe expérimental et un groupe témoin qui ne béné-
ficie pas d'une intervention, mais bien plutdt de comparer différents types
d’intervention. De plus, les criteres d’évaluation ne peuvent étre réduits a des
« gains » de QI mais doivent intégrer des dimensions multiples. Les données
recueillies devraient étre a la fois quantitatives (enquétes sur cohortes) et
qualitatives, ces derniéres étant souvent privilégiées dans les suivis longitudi-
naux d’enfants de la part d’équipes intervenant en psychopathologie.

En conclusion, les programmes américains d’intervention précoce sur les
enfants 4gés de moins de 6 ans et présentant des handicaps divers, dont des
handicaps des fonctions cognitives et de communication, ont été évalués
dans plusieurs études longitudinales. Ces évaluations ont d’abord été centrées
sur des « gains » de QI, puis se sont élargies a d’autres criteres comme le
langage, I'insertion sociale, la moindre institutionnalisation, la satisfaction
des parents. Néanmoins, les auteurs américains signalent de nombreux obsta-
cles méthodologiques (controle des variables) pour réaliser des comparaisons
valides, sans remettre en cause le principe méme de l'intervention précoce.

En France, on constate a la fois la diversité des dispositifs en place et le role
de pivot des centres d’action médico-sociale précoce, mais aussi le trop petit
nombre de ces structures et la faiblesse de leurs moyens de fonctionnement.
De plus, 'absence de données d’ensemble sur les enfants en situation de
handicap, 4gés soit de moins de 6 ans soit de moins de 3 ans, et qui sont
accueillis dans différentes structures, est un obstacle a une bonne objectiva-
tion des besoins. A cet égard, un programme incitatif de développement des
interventions précoces devrait étre nécessairement accompagné d’une forte
ambition de recherche, de nature pluridisciplinaire.
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Evaluation des programmes
d’intervention précoce

Le terme d’«intervention précoce » regroupe les différents types de
programmes de « stimulation précoce » développés par plusieurs pays pion-
niers pour tenter de diminuer le handicap et d’augmenter les compétences
d’enfants en difficulté développementale. Certes, la notion d’« intervention
précoce » est beaucoup plus large, et s’étend a toutes les actions de préven-
tion des handicaps périnatals, aux actions de neuroprotection et d’aménage-
ment optimal de 'environnement. Dans ce chapitre destiné a une évaluation
de ces programmes, nous garderons donc le terme de « programmes de stimu-
lation précoce ».

Principes des programmes de stimulation précoce
Les programmes de stimulation précoce se sont développés a partir des
notions de plasticité cérébrale et d’'interaction inné-acquis.

Plasticité cérébrale

Les connaissances sur la plasticité cérébrale, basées sur de nombreux modeles
animaux, nous apprennent qu’elle est trés dépendante de I’Age. Les travaux
pionniers d’Hiibel et Wiesel sur le cortex visuel du chat dans les années
1960-1970 (Hiibel et Wiesel, 1963 et 1970) mettent par exemple en
évidence que si les neurones de ce cortex visuel ne sont pas stimulés en raison
de Pocclusion d’un ceil, ils perdront leur capacité a voir avec cet ceil, et
pourront méme étre « recrutés » par l'autre ceil. Ces travaux d’'une impor-
tance capitale concernent donc la plasticité sensorielle au niveau des « cartes
corticales » et de leur réorganisation possible. Ils ont permis de définir les
concepts de « période critique » comme période de temps limitée ot des
conditions normales de développement permettent le développement
normal d’une fonction, et de « période sensible » comme la période de temps
limitée ol des conditions anormales peuvent modifier la structure ou la
fonction d’'une région corticale. Cette plasticité corticale a également été
décrite au niveau d’autres systémes sensoriels, par exemple le systéme auditif,
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tactile ou olfactif, mais aussi au niveau du systéme moteur. Elle sous-tend la
prise en charge précoce nécessaire des malvoyants, ou des malentendants.

Interaction « inné-acquis »

En est-il de méme sur le plan cognitif ! En d’autres termes, si certaines
fonctions cognitives n'ont pu se mettre en place pendant les premieres
années de vie, une récupération ou une compensation sont-elles possibles ?
La connaissance des différents mécanismes du développement cérébral des
premiéres années de vie tels que la modulation de la mort neuronale (Cowan
et coll., 1984), la stabilisation synaptique, la réorientation axonale, le bour-
geonnement axonal et dendritique et le recrutement de projections transi-
toires (Stanfield et O’Leary, 1982 ; Huttenlocher et Raichelson, 1989 ; Kolb
et Whishaw, 1989 ; Francois et Bonnier, 1991 ; Huttenlocher et Bonnier,
1991), phénomenes précoces tres dépendants de I'expérience de chaque indi-
vidu, a influencé un courant de pensée de type « tout est joué avant 4 ans ».
Ce courant de pensée doit cependant étre modulé par la mise en évidence des
interactions constantes entre les capacités biologiques d’'un individu et
I'influence de son environnement. On connait mieux maintenant par
exemple les processus de plasticité tardive ou encore les possibilités de
compensation cognitive de déficits précoces par un milieu de vie trés stimu-
lant (Duyme et coll., 1999). Linfluence de I’environnement sur les problémes
développementaux d’origine pré- ou périnatale peut schématiquement se
situer a trois niveaux différents. En premier lieu, les facteurs d’environne-
ment représentent par eux-mémes un facteur de risque (exemple: le
syndrome d’alcoolisation feetale), ensuite ils peuvent étre un frein a I'acces a
des techniques d’aide ou de réadaptation, enfin les facteurs environnemen-
taux peuvent combiner leurs effets aux autres types d’agression ayant entrainé
des difficultés de développement ou des lésions cérébrales, créant un effet de
« double danger » (Avery, 1985). Ces deux derniers aspects sous-tendent le
désir de faire bénéficier le plus rapidement possible les enfants cérébro-1ésés
ou a risque de toutes les possibilités de « compensation maximale ». Par
exemple, 'évaluation des techniques de stimulation précoce dans les troubles
envahissants du développement (TED) a montré la nécessité de les mettre en
pratique le plus tot possible (Inserm, 2002).

Objectifs et cibles des programmes

Les programmes de stimulation précoce ont été développés aux Etats-Unis
pour trois types de population :

e enfants vulnérables car appartenant a un milieu socio-économique défavo-
risé et peu stimulant ;

e enfants atteints d'une pathologie connue comme entrainant un retard de
développement, par exemple le syndrome de Down ;
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e enfants a risque (prématurés, enfants de faible poids de naissance).

[1s sont ciblés soit sur 'enfant lui-méme, soit sur sa famille, ou sont combinés
pour aider a la fois U'enfant et sa famille. Ils sont instaurés a ’hopital, dans la
période de transition hopital-domicile, ou au cours du suivi post-hospitalier.

Résultats des programmes

Les programmes de stimulation précoce sont destinés & augmenter les compé-
tences des enfants, 2 diminuer leurs retards tout en assistant les parents.

Programmes destinés aux enfants vulnérables

Les programmes ont tout d’abord été développés aux Etats-Unis dans les
années 1960 pour des enfants vulnérables appartenant 2 un milieu socio-
économique défavorisé et peu stimulant (Head start programs). Précédant ces
programmes, plusieurs études avaient souligné que le milieu socio-
économique était un déterminant majeur du développement des enfants. Ce
déterminant était montré comme plus important que 1’éducation des parents,
leur métier ou leur appartenance ethnique. Linfluence négative de ce déter-
minant socio-économique sur le développement était maximale dans les
5 premieres années de vie. Plusieurs milliers d’enfants ont bénéficié annuel-
lement de ces programmes avec un long suivi. Leurs effets positifs ont été
observés sur les taux d’échecs scolaires et, sur le plan social, par une diminu-
tion de la criminalité. Des budgets croissants leur ont été alloués jusque dans
les années 1990. Un soutien est prévu pour les parents depuis 1990, mais les
effets positifs supplémentaires ne sont pas encore connus (Majnemer, 1998).

Une revue de 17 études réalisées aux Etats-Unis (Bryant et Ramey, 1987)
indique que pour l'ensemble des études, l'effet dépend de l'intensité de
l'intervention et de la participation des parents. Un des programmes de ce
type le plus connu (tableau 11.1), I’Abecedarian project, a suivi pendant plus
de 12 ans de fagon controlée 111 enfants sans pathologie sévere, alliant au
programme éducatif un suivi médical et nutritionnel. Les enfants fréquen-
taient un centre de jour. Les résultats étaient sensibles sur le plan cognitif,
avec des QI plus élevés et moins d’échecs scolaires. Le programme CARE,
qui inclut en plus des visites 2 domicile, a montré des résultats positifs
comparables (Bryant et Ramey, 1987).

Programmes destinés aux enfants atteints d’une pathologie connue

Une revue et une méta-analyse méritent d’étre retenues (tableau 11.1I). La
revue de Simeonsson et coll. (1982) a examiné 27 études entre 1975 et 1981.
Des résultats positifs sont rapportés dans 93 % des études sur la base d’obser-
vations cliniques, mais Simeonsson et coll. les jugent statistiquement signifi-
catifs dans a peine 50 % des études. Les problemes méthodologiques sont
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Tableau 11.1 : Résultats de programmes destinés a des enfants vivant dans des
milieux défavorisés (d’apres Bryant et Ramey, 1987 ; Campbell et Ramey,
1994)

Programmes Description Résultats

Abecedarian Project 1 site, 111 enfants en bonne santé de familles A 36 mois : QI =101 (SP) vs
Etats-Unis défavorisées 84 (C)

Etude contrélée Inclusion a 3 mois ; SP : 57 enfants ; C: A 12 ans: 50 % de réduction
randomisée 54 enfants d'échec scolaire ; Ql <86 :

Centre de jour : éducation, suivi médico-social et 13 % (SP) vs 44 % (C)
nutrition (nutrition pour C aussi)

Project CARE 1 site, 66 enfants en bonne santé de familles A 36 mois : Ql =105 (SP,) vs
Etats-Unis défavorisées 89 (SP,) et 93 (C)

Etude controlée Inclusion a 3 mois ; 2 groupes d'intervention :

randomisée pour 16 enfants (SP,), centre de jour, visite a

domicile hebdomadaire et nutrition ; pour
27 enfants (SP,), idem sans centre de jour;
23 enfants C (seulement nutrition)

SP: stimulation précoce ; C: controles

nombreux : les études retenues concernent des handicaps hétérogenes, les
groupes controles manquent souvent, de méme que des études statistiques
dans la moitié des cas. La méta-analyse de Casto et Mastropieri (1986) porte
sur 74 études publiées entre 1937 et 1984, la plupart apres 1970. Les études
concernent des enfants entre O et 5 ans, dont 44 % avaient un retard mental
et 29 % un polyhandicap. Globalement, les programmes de stimulation
précoce produisent des bénéfices immédiats modérés. Les effets sont plus nets
si les programmes sont plus prolongés dans le temps et plus intenses.

Parmi les programmes plus ciblés sur le syndrome de Down, ou trisomie 21,
les effets positifs notés concernent une amélioration cognitive, une meilleure

Tableau 11.11 : Résultats des programmes destinés a des enfants présentant des
déficiences

Références Description Résultats

Type d’étude

Simeonsson et coll., 1982 27 études (1975-81) Effet positif dans 93 % des études
Revue Enfants souffrant de handicaps divers (significativité dans 48 % des études)

Observations cliniques et subjectives
Problemes méthodologiques (parfois
absence de groupe contrdle)

Parette et Hourcade, 1984 18 études (1952-82) Etudes quantitatives motrices : peu
Revue Enfants souffrant d'lMC de résultats ; pas d’analyses
Ergothérapie et/ou kinésithérapie qualitatives ou dans d'autres

domaines que moteur

Casto et Mastropieri, 1986 74 études (1937-84, la plupart > 1970) Effets positifs a court terme sur Ql,
Meéta-analyse Enfants de 0-5 ans, 44 % retards compétences de langage et
mentaux, 29 % polyhandicaps motrices ; effets liés a intensité et
durée des programmes
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adaptabilité, une amélioration de la motricité fine et de I'autonomie (Piper et
Pless, 1980 ; Bricker et coll., 1981 ; Naganuma, 1987 ; Hines et Bennett,
1996).

En revanche, les études de stimulation destinées aux enfants atteints d’infir-
mité motrice cérébrale (IMC) ont montré jusqu’ici des résultats incertains.
Dans une revue de 18 études (Parette et Hourcade, 1984), les problemes
méthodologiques nombreux (hétérogénéité des cas, petit nombre dans
chaque groupe analysé, mesures peu fiables, absence de groupes contrdles
pour des raisons éthiques) ne permettent pas de conclusion positive.

Programmes destinés aux enfants a risque

Ces programmes concernent quasi exclusivement les prématurés et les
enfants de faible poids de naissance (tableaux 11.III a 11.X). Ils sont ciblés
sur I'enfant lui-méme, ou sur sa famille, ou sont combinés ; ils sont la plupart
du temps initiés a 'hopital (McCarton et coll., 1995).

Programmes ciblés principalement sur la période d’hospitalisation néonatale

Les premiers programmes initiés dans les années 1970 ciblaient principale-
ment l'enfant, et étaient basés sur I'idée que le prématuré manquait de
stimulations (tableau 11.III). Des suppléments de stimulation monosenso-
rielle auditive (Katz, 1971), tactile-kinesthésique (Korner et coll., 1975 ;
Scafidi et coll., 1990), ou plurisensorielle (Leib et coll., 1980 ; Bennett, 1987
et 1990), étaient dispensés par les infirmieres des soins intensifs pédiatriques
ou par les ergothérapeutes, et semblaient positifs (Ottenbacher et coll.,
1987). D’autres programmes, basés sur 'hypothése inverse (exces de stimula-
tions chez les prématurés), visaient a réduire le stress et a augmenter les
capacités d’autorégulation des enfants. Les programmes étaient réalisés par
les infirmieres, mais avec la participation progressive des parents, et
montraient des effets positifs a la fois sur les parametres médicaux des préma-
turés a court terme et sur leur développement (Als et coll., 1986).

Les programmes développés un peu plus tard a I'intention des parents (Minde
et coll., 1980 ; Widmayer et Field, 1981) (tableau 11.IV) démontraient que

leur implication est essentielle.

(;e sont les programmes combinés, impliquant enfants et parents, initiés aux
Etats-Unis puis largement utilisés en Suede, qui seront les plus utilisés et les
mieux étudiés (tableau 11.V). Ils inspirent la fagcon de faire actuelle de
nombreux services de néonatologie. Ils sont connus sous le nom de NIDCAP,
pour Newborn individualized developmental care and assessment program. Ce
sont des programmes individualisés, destinés a des bébés de tres faible poids
de naissance (en général inférieur 2 1 500 g) en réanimation. Les infirmiéres
réalisent les stimulations et adaptent régulierement le programme avec les
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Tableau 11.111 : Résultats des programmes d’intervention a I’hdpital pour des
enfants prématurés ou de tres petit poids de naissance ciblés sur I’enfant

Références
Type d’étude

Description

Résultats

Katz, 1971
Etats-Unis
Etude contrélée

Korner et coll.,, 1975
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Leib et coll., 1980
Etats-Unis
Etude contrélée

Ottenbacher et coll.,
1987
Revue méta-analytique

Scafidi et coll., 1990
Etats-Unis
Etude contrélée

Als et coll., 1986
Etats-Unis
Etude contrélée

62 prématurés de 28-32 SA et de petit PN
(31 enfants dans chaque groupe)
Stimulation auditive avec enregistrements
de voix de la mere (5 min, 6 fois/j) jusqu’a
36 semaines d'age gestationnel

21 prématurés de 27 a 34 SA (PN : 1 050
241920¢) (1:10; C: 11)

Simulations vestibulaires-kinesthésiques
(matelas d'eau)

28 enfants, PN : 1200 a 1800 g,
correspondant a age gestationnel
(I:14;C: 14)

Stimulations multimodales

19 études controlées

Stimulations tactiles

Analyses statistiques (calculs de tailles
d'effet)

40 prématurés de moins de 36 SA et
PN <1500 g (20 dans chaque groupe),
entrés dans étude quand état stabilisé
Stimulation tactile-kinesthésique 3 fois
15 min au cours de 3 h consécutives
chaque jour pendant 10 ]

16 prématurés inborn de moins de 28 SA
et de PN <1250 g a risque de dysplasie
bronchopulmonaire (I: 8; C: 8)

Soins trés individualisés : adaptation en
fonction des réactions de 'enfant et des
enregistrements de ses parametres vitaux
dans le but de limiter les stress

Réalisés par les infirmiéres, inclusion
progressive des parents

A 36 semaines d'age gestationnel :
meilleure maturité (motrice et tactile)
et fonctions auditive et visuelle
améliorées (mais les enfants
stimulés ne sont pas moins irritables
que ceux du groupe contréle)

Moins d’apnées

A 6 mois (age corrigé), meilleurs
scores de Bayley aux niveaux
moteur et cognitif

Amélioration de I'état clinique
médical et développemental

Meilleure prise de poids, meilleures
performances a certains items de
I'échelle de Brazelton, sortie de
I'hopital 5 jours plus t6t

Amélioration significative de
paramétres médicaux : besoins
diminués d’assistance respiratoire et
d’'oxygene, alimentation au biberon
ou au sein possible plus t6t

Scores développementaux de Bayley
améliorés a 3, 6 et 9 mois (age
corrigé)

SA: semaines d’aménorrhée ; PN : poids de naissance ; | : groupe d'intervention ; C: groupe controle

parents. Les résultats sont sensibles sur I'amélioration des conditions médi-
cales de type respiratoire ou alimentaire, 'amélioration du poids et la dimi-
nution de la durée de séjour hospitalier. Selon les études, les résultats sont
également positifs a 'Age de 3 ans sur le développement moteur et cognitif
(Als et coll., 1994), ou sur le langage, I'interaction meére-enfant et le compor-
tement (Kleberg et coll., 2000). La méta-analyse de Jacobs et coll. (2002)
reprenant 8 études conclut a des résultats positifs a court terme, mais a une
insuffisance d’arguments quant a l'utilité de la prise en charge de type
NIDCAP sur le développement a long terme ; la revue de Symington et
Pinelli (2003) souligne aussi la nécessité de nouvelles études pour démontrer
effet des soins de développement, en particulier 2 long terme. Une étude
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Tableau 11.1V : Résultats des programmes d’intervention a I’hdpital pour des
enfants prématurés ou de tres petit poids de naissance ciblés sur les parents

Références
Type d’étude

Description

Résultats

Minde et coll., 1980
Canada

Etude contrélée
randomisée

Widmayer et Field, 1981
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Prématurés de tres faible PN (1: 28; C: 29)
Groupes de parents, coordonnés par une
infirmiére et un parent ayant déja eu un
prématuré : le but est d’apprendre a reconnaitre
les besoins et les capacités de I'enfant

30 prématurés (< 37 SA) de meres adolescentes
Groupe la: meres présentes lors de I'évaluation
de leur enfant selon la Brazelton neonatal
behavioral assessment scale ; elles remplissent
I'échelle MABI, version adaptée de I'échelle

« Brazelton », & la naissance et une fois par
semaine au cours du mois suivant la sortie de
Ihopital

Groupe |b: idem mais les meres n'assistent pas

Taux de visites augmentés,
meilleure relation
parents-enfants ; résultats
maintenus 3 mois apres la
sortie de I'enfant

Dans les deux groupes
d'intervention :

a 1 mois et & 4 mois,
meilleurs scores et meilleure
interaction mére-enfant

a 1an: scores
significativement meilleurs sur
I'échelle de développement
mental de Bayley

a I'évaluation selon I'échelle de Brazelton
Evaluations a domicile par chercheurs
indépendants pour les trois groupes

PN : poids de naissance ; SA: semaines d'aménorrhée ; | : groupe d'intervention; C: groupe controle ; MABI :
Mother’s assessment of the behavior of her infant scale

multicentrique américaine plus récente confirme les effets bénéfiques du
programme NIDCAP a court terme (2 semaines — age corrigé —) pour de
nombreux parametres (y compris du point de vue des parents) (Als et coll.,
2003).

Programmes ciblés principalement sur la période de transition
hépital-domicile

Un des programmes les plus connus est le Vermont intervention program — ou
Mother-infant transaction program — (Achenbach et coll., 1993), dont le but
est d’adapter les réponses des parents aux signes donnés par leur enfant
(tableau 11.VI). Il est initié par des soins intensifs dispensés par les infir-
mieres sous forme de session quotidienne pendant les 7 jours avant la sortie
de I'enfant, puis de 4 sessions a domicile pendant les 3 mois suivant la sortie.
Les résultats positifs ne sont pas immédiatement constatés, mais deviennent
sensibles a partir de ’Age de 3 ans, et restent positifs jusqu’a 'age de 9 ans. Ce
type de programme pose a la fois la question de la durée souhaitable des suivis
et du mode d’action des programmes de stimulation.

Programmes ciblés principalement sur la période post-hospitalisation

IIs sont centrés soit sur 'enfant, soit sur les parents, ou utilisent une approche
combinée qui semble la plus positive (tableaux 11.VII, 11.VIII et 11.IX) ;
mentionnons particulierement un programme de stimulation 2 domicile
destiné a des meres adolescentes en charge d’'un enfant prématuré, et qui
cumulent donc deux facteurs de risque (Field et coll., 1980). Les effets
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Tableau 11.V : Résultats des programmes d’intervention a I’hdpital pour des
enfants prématurés ou de tres petit poids de naissance et s’adressant aux
parents et a I’enfant

Références
Type d'étude

Description

Résultats

Brown et coll., 1980
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Als et coll., 1994
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Kleberg et coll., 2000
Suede
Etude contrélée

Kleberg et coll., 2002
Suéde

Etude contrélée
randomisée

Jacobs et coll., 2002
Meéta-analyse

67 prématurés de 37 SA ou moins (PN :
1000 & 1750 g), en bonne santé, de
milieu défavorisé

3 groupes d'intervention : stimulation des
enfants (13 enfants), formation des
meres (14 enfants), ou les deux

(14 enfants) ; 1 groupe de comparaison
(26 enfants)

Brazelton neonatal behavioral
assessment scale, gain de poids, durée
de 'hospitalisation, relation mere-enfant,
Bayley scales of infant development

NIDCAP : programme individualisé
destiné & des bébés de trés faible PN
en soins intensifs néonatals

38 prématurés, 24 < SA < 30 et

PN <1250 g sans lésion congénitale
connue

(I': 20 enfants ; C: 18 enfants)

Soins assurés par infirmiéres
spécialisées, et redéfinis par des
spécialistes du développement tous les
10 jours

Prise de poids quotidienne, nb |
assistance respiratoire, oxygéne, sonde
gastrique et hospitalisation,
complications, neuro-développement
(Assessment of preterm infants’
behavior scale, EEG, Bayley scales of
infant development et Kangaroo box
paradigm)

Méme méthodologie que Als et coll.
enfants de PN <1500 g

21 enfants en NIDCAP (groupe
contréle : 21 enfants nés
antérieurement)

Griffiths’ developmental scale Il, examen
neurologique, interview des
parents/comportement, Parent-child early
relational assessment scale

Prématurés < 32 SA

11 enfants en NIDCAP et 9 enfants
contréles

Bayley scales of infant development

5 études NIDCAP contrélées
randomisées (136 enfants au total,
comprenant Als et coll., 1994) et
3 études NIDCAP de cohorte

(185 enfants au total)

Difficultés pour impliquer les méres
dans le programme

Pas d'effet, que ce soit a la sortie de
I'hépital ou a I'age d'1 an
Interprétation : lié aux problemes de
disponibilité et aux difficultés
socio-économiques des méres

Confirmation des résultats de 1986 :
amélioration des conditions médicales
respiratoires et d’alimentation, moins de
complications, meilleure prise de poids
et diminution de la durée de séjour
hospitalier

A 9 mois d'age corrigé, meilleurs
scores sur les échelles de Bayley
(moteurs et cognitifs) et « Kangaroo »

Pas d'effet significatif sur le
développement moteur. Effet positif sur
le langage, le comportement et le lien
meére-enfant

A 1an (age corrigé), meilleur
développement cognitif, mais pas de
différence pour le développement
moteur

Confirmation des effets positifs a court
terme (réduction des besoins en
assistance respiratoire) ; insuffisance
d’éléments pour le long terme
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Tableau 11.V (suite) : Résultats des programmes d’intervention a I’hépital pour
des enfants prématurés ou de tres petit poids de naissance et s’adressant aux
parents et a I’enfant

Références Description Résultats

Type d'étude

Als et coll.,, 2003 92 prématurés <28 SA et< 1250 g A 2 semaines (age corrigé), nombreux

Etats-Unis Etude dans 3 centres ; | : 45 enfants et effets positifs dans les 3 groupes en

Etude controlée C: 47 enfants NIDCAP : alimentation parentérale plus

randomisée NIDCAP breve, meilleur gain de poids, moins de
Multiples analyses temps a I'hopital et réduction des

colts, meilleur développement
neuro-comportemental, réduction du
stress parental, meilleure appréciation
des enfants par les parents

SA: semaines d'aménorrhée ; PN : poids de naissance ; NIDCAP : Newborn individualized developmental care
and assessment program ; EEG : électroencéphalographie ; | : groupe d'intervention; C: groupe contrble

rapportés tout au long de la premiere année de vie semblent tres positifs : une
attitude plus réaliste des meres, une meilleure interaction mére-enfant, et du
coté de 'enfant, une meilleure croissance physique, de meilleurs scores déve-
loppementaux a 4 a 8 mois, et moins de difficultés comportementales. Le
programme rapporté par Ross s’adresse également a une population avec
risques cumulés, prématurité et pauvreté, et présente des effets positifs (Ross,

1984).

Ces différents programmes montrent globalement des effets positifs sur le
développement cognitif et sur les interactions parents-enfants dans les deux
premiéres années de vie. Ils présentent toutefois plusieurs limitations impor-
tantes : ce sont des programmes utilisés majoritairement sur un seul site, et les
analyses de résultats sont effectuées a court terme. Seuls trois programmes
analysent leffet a long terme des interventions (Barrera et coll., 1990 ;
Rothberg et coll., 1991 ; Achenbach et coll., 1993), et seule I'étude du
Vermont dépasse I’Age scolaire. Ces limitations rendent difficiles des conclu-
sions nettes quant aux bénéfices apportés par les programmes de stimulation
précoce.

Programme IHDP

Lanalyse des différentes études décrites ci-dessus a conduit a I'élaboration au
début des années 1990 d’un programme longitudinal multisite (Etats-Unis) :
Infant health and development program (IHDP), dont la méthodologie et les
résultats sont décrits dans le tableau 11.X. Les 8 sites regroupent pres de
1 000 enfants d’age gestationnel inférieur ou égal a 37 semaines, et d’un poids
de naissance (PN) inférieur ou égal a 2 500 grammes, sans pathologie sévére.
IIs sont analysés en deux groupes en fonction du PN (inférieur ou supérieur a
2000 g), et bénéficient pendant 3 ans soit du programme de stimulation
précoce, soit d’un suivi classique. La stimulation précoce comprend des
visites & domicile par des professionnels, la fréquentation pour les enfants
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Tableau 11.VI : Résultats des programmes d’intervention lors de la transition
hopital-domicile pour des enfants prématurés ou de tres petit poids de nais-
sance

Références Résultats

Type d'étude

Description

Nurcombe et coll., 1984  Vermont intervention program Pas d'effet visible a court terme, mais

Rauh et coll., 1988
Achenbach et coll., 1993
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Resnick et coll., 1987
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Resnick et coll., 1988
Etats-Unis
Etude contrélée

Prématurés < 37 SA et PN <2200 g : 24
dans groupe d'intervention et 31 dans
groupe contréle (+ 36 enfants témoins a
terme de PN normal)

11 séances pour aider les méres a
s'adapter a leur enfant : 7 pendant
derniere semaine a I'hopital et 4 au
cours des 3 premiers mois au domicile
Avant 2 ans : Bayley scales of infant
development ; & 3 et 4 ans : McCarthy
CGl; a 9ans: Kaufman mental
processing composite, sequential,
simultaneous, achievement, arithmetic,
and riddles scales, et évaluation par les
parents et par 'enseignant

Prématurés (PN : 500 a 1800 g)

|1 124 enfants et C : 131 enfants
Programme (stimulations multimodales)
commence a I'hopital (implication des
parents) et se poursuit & domicile
pendant 2 ans (visites 2 fois par mois
d'un spécialiste en développement ;
conseils aux parents)

Bayley scales of infant development

Prématurés de PN <1800 g

|- 21 enfants et C: 20 enfants
Stimulations multimodales quotidiennes
a I'hopital puis 2 visites mensuelles de
spécialistes en développement jusqu’a
1 an (age corrigé)

Bayley scales of infant development et
GLOS

effet cognitif positif visible & partir de
3ans

A 3-4 ans, groupe d'intervention
rattrape témoins nés a terme

A 9 ans, scores significativement
supérieurs dans groupe
d'intervention/prématurés contréles (et
aucune mesure significativement
inférieure/témoins nés a terme)

Diminution significative des retards de
développement (moteur et cognitif) a 1
et 2 ans (age corrigé)

Effets positifs significatifs sur
développement cognitif et interactions
parents-enfants (effets liés)

SA : semaines d'aménorrhée ; PN : poids de naissance ; | : groupe d'intervention ; C : groupe contréle ; McCarthy
CGl: General cognitive index (GCI) sur échelle de McCarthy de capacités des enfants; GLOS : Greenspan-
Lieberman observations system (évalue les interactions parents-enfants)

d’un centre de jour (20 h par semaine) entre 1 et 3 ans, et des rencontres
entre parents, une fois par mois au centre de jour. Le suivi médical et déve-

loppemental est réalisé pour tous (Ramey et coll., 1992 ; Brooks-Gunn et
coll., 1993 ; Blair et coll., 1995 ; McCarton et coll., 1995 ; Berlin et coll.,
1998 ; McCormick et coll., 1998 ; Ramey et Ramey, 1998 ; Blair, 2002).

Les effets cognitifs et comportementaux, non perceptibles apres 12 mois, sont
positifs 2 24 et 36 mois (+ 10 points de QI). Cependant, les deux items sont
inégalement positifs, et sont plus marqués pour le groupe 2 000-2 500 g que
pour le groupe de moins de 2 000 g. D’autre part, les résultats positifs sont
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Tableau 11.VII : Résultats des programmes d’intervention post-hospitalisation
pour des enfants prématurés ou de trés petit poids de naissance ciblés sur

I’enfant

Références
Type d'étude

Description

Résultats

Rice, 1977
Etats-Unis
Etude contrélée

Bromwich et Parmelee,
1979

Etats-Unis

Etude contrélée

Goodman et coll., 1985
Rothberg et coll., 1991
Afrique du Sud
Etude contrélée

29 prématurés de 32 a 37 SA et
1420g<PN<2360g (I:15; C: 14)

Stimulation tactile-kinesthésique administrée par la
mere 4 fois 15 min/j au cours du mois suivant l'arrivée
de I'enfant au domicile ; les méres sont formées par

une infirmiére (visite quotidienne)
Bayley scales of infant development

63 prématurés estimés « a risque » a 9 mois (I: 30;

C: 33

Effets positifs a 4 mois
(age légal) sur le poids,
la maturation
neurologique et le
développement mental

Pas de différence
cognitive a 2 ans

Visites a domicile par spécialistes du développement

de I'age de 10 mois a I'age de 24 mois, afin daider

les parents a favoriser le développement de leur
enfant (aide aux plans socio-affectif et
cognitivo-émotionnel, et pour le langage)

2 groupes de 40 enfants de PN < 1700 g et moins de
34 SA, l'un évalué « a risque » a 3 mois (age corrigé),

et l'autre jugé « normal » ; dans chaque groupe,
20 enfants dans sous-groupe | et 20 dans
sous-groupe C

Thérapie neuro-développementale (initialement mise

au point pour traitement précoce de paralysie

Pas d'effet, ni sur le plan
moteur ni sur le plan
cognitif (évaluation
jusqu'a I'age de 6 ans)

cérébrale) : séance mensuelle a 'hopital et exercices

a domicile pendant la premiére année

SA: semaines d’aménorrhée ; PN : poids de naissance ; | : groupe d'intervention; C: groupe controle

Tableau 11.VIII : Résultats des programmes d’intervention post-hospitalisation
pour des enfants prématurés ou de tres petit poids de naissance ciblés sur les

parents

Références
Type d'étude

Description

Résultats

Barrera et coll., 19864,
1986b, 1990
Etats-Unis

Etude contrélée
randomisée

Beckwith et Rodning,
1992
Etude controlée

Prématurés de PN <2000 g

2 groupes d'intervention : focalisation sur
développement de I'enfant (16 enfants), ou
focalisation sur relation parents-enfant

(22 enfants) (C: 21 enfants) ; durée intervention :

1an

Bayley scales of infant development, Infant and
toddler temperament questionnaires, Caldwell
HOME inventory

Role de soutien aux parents

Amélioration des scores
mentaux au test de Bayley a
16 mois (age corrigé) pour les
moins de 1500 g, meilleur
aménagement de
I'environnement pour les

2 groupes d'intervention

Scores mentaux au test de
Bayley améliorés a 20 mois

PN : poids de naissance ; C: groupe controle

209

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

Tableau 11.1X : Résultats des programmes d’intervention post-hospitalisation
pour des enfants prématurés ou de trés petit poids de naissance : approche

combinée « parents-enfants »

Références

Description

Résultats

Field et coll., 1980
Etats-Unis
Etude contrélée

Ross, 1984
Etats-Unis
Etude contrélée

Programme destiné aux adolescentes
avec enfant prématuré (< 37 SA et

PN <2500 g; 30 enfants dans groupe I)
Interventions & domicile pour former les
meres

40 enfants nés a 26-36 SA,

750 g < PN <2155¢ (C: 40 enfants)
Vise prématurité + pauvreté : visites
régulieres d’une

infirmiere + ergothérapeute jusqu'a 1 an
(age corrigé)

Effets trés positifs : & 4 mois, meilleure
croissance physique, meilleure
interaction mére-enfant, meilleurs
scores de Denver ; attitude plus
réalistes des méres. A 8 mois,
meilleurs scores mentaux de Bayley,
moins de difficultés comportementales
rapportées

A 1 an, amélioration significative des
scores mentaux de Bayley, moins de
difficultés comportementales

SA: semaines d’aménorrhée ; PN : poids de naissance ; | : groupe d'intervention; C: groupe controle

Tableau 11.X : Résultats du programme IHDP

Références

Description

Résultats

Ramey et coll., 1992
Brooks-Gunn et coll., 1993
Kirby et coll., 1993
Brooks-Gunn et coll., 1994
Blair et coll., 1995
McCarton et coll., 1995
Baumeister et Bacharach,
1997

McCarton et coll., 1997
Berlin et coll., 1998
McCarton, 1998
McCormick et coll., 1998
Ramey et Ramey, 1998
Blair, 2002

Hill et coll., 2003

8 sites, 985 enfants < 37 SA

et <2500 g, répartis en 2 groupes
(2/3<2000¢g et 1/3 de

2000-2 500 g) ; dans chacun de ces
2 groupes : 2/3 suivis classiquement
et 1/3 rentrent dans programme de
stimulation précoce ; pas de
pathologies sévéres, groupes
hétérogénes au point de vue
ethnique

Stimulation précoce :

visites a domicile 0-3 ans : infos
santé et développement, 1 fois par
semaine 1" année, 1 fois/2 sem. les
2° et 3° années ; centre de jour :
20 h/sem. & partir de 1 an ; groupes
de parents : 1 fois par mois au
centre de jour

Suivi médical et développemental
pour tous :

consultations : 40 sem., 4, 8, 12, 24
et 36 mois ; évaluation cognitive :
12, 24 et 36 mois ; évaluation
socio-émotionnelle : 24, 30 et

36 mois

De 12 mois & 3ans :

Effets cognitifs : pas perceptibles a

12 mois, positifs a 24 (+ 10 pts de Ql),
et 36 mois (+ 10 pts de Ql), pour
groupe 2 000-2 500 g > groupe de
moins de 2 000 g

Surtout pour les enfants de mere a
moindre niveau d'éducation

Effets socio-émotionnels : a 24 et

36 mois, les méres rapportent moins
de troubles de comportement

Effets sur les parents : 12 mois : moins
de meres dépressives dans le groupe
intervention ; 36 mois : meilleur taux de
meres ayant un emploi

Effet sur les capacités éducatives :
positives a 30 et 36 mois

A l'4ge de 5ans :

Les effets se maintiennent pour le
groupe 2 000-2 500 g, pas pour le
groupe < 2 000 g, sur le plan cognitif
(Ql total et verbal, langage réceptif) et
sur le plan du comportement

A l'dge de 8ans :

Effets maintenus pour le groupe
2000-2 500 g sur le plan cognitif (Ql
total, verbal et performance, langage
réceptif et résultats en mathématiques),
pas d'effet au plan du comportement
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aussi beaucoup plus nets pour les enfants de mere de niveau éducatif le moins
élevé (école secondaire), par rapport a2 un niveau collége ou université. Les
effets positifs se marquent aussi du coté des parents : moins de dépressions, et
amélioration des capacités éducatives.

Réévalués a I'age de 5 ans, les effets positifs se maintiennent toujours pour le
groupe 2 000-2 500 g, mais pas pour le groupe inférieur 2 2 000 g, sur le plan
cognitif (QI total et verbal, langage réceptif) et sur le plan du comportement.

A Page de 8 ans, les effets positifs sont maintenus pour le méme groupe sur le
plan cognitif (QI total, verbal et performance, langage réceptif et résultats en
mathématiques), mais ne sont plus perceptibles sur le plan du comportement
(Brooks-Gunn et coll., 1994 ; Baumeister et Bacharach, 1997 ; McCarton et
coll., 1997 ; McCarton, 1998 ; McCormick et coll.,, 1998 ; Hill et coll.,
2003).

Les programmes combinés enfants-parents sont les plus utiles. Les effets sont
positifs sur la relation parents-enfants et sur le développement cognitif de
'enfant si la stimulation est maintenue. Ils sont particulierement efficaces si
le niveau d’études de la mere est faible.

Plusieurs questions restent en suspens : Quelle est la durée souhaitable de
l'intervention ? Que faire pour les moins de 2 000 g ? Quand commencer ?
Leffet sur les parents et sur la relation parents-enfants est-il suffisant pour
expliquer le changement ?

En conclusion, on retrouve certaines constantes dans les résultats d’évalua-
tion des programmes de stimulation précoce. Les programmes combinés
enfants-parents sont les plus efficaces, les effets sont positifs sur la relation
parents-enfants et sur le développement cognitif de 'enfant si la stimulation
est maintenue. Les effets semblent d’autre part plus positifs sur le plan
cognitif que sur le plan moteur. Lefficacité semble aussi renforcée en cas de
facteurs de risque combinés (prématurés chez meres adolescentes, prématu-
rité et pauvreté).

On peut poser deux hypothéses complémentaires par rapport au mécanisme
d’action de ces programmes : d’une part ils compensent en partie ce qui aurait
pu étre donné par la famille (prévention tertiaire), et d’autre part ils interfe-
rent avec le déclin cognitif relatif auquel on assiste chez les contrdles, donc
ils contribuent a une réelle action préventive.

Il reste a déterminer comment sélectionner les groupes a risque devant béné-
ficier de ces programmes. Un préalable a cette question semble étre la néces-
sité d’améliorer et d’homogénéiser dans les différents centres les outils déja
existants pour le suivi médical et développemental des enfants.

La définition de « groupes a risque » peut aussi s’inspirer des expériences
d’autres pays qui ont mis en place des programmes ayant prouvé leur effica-
cité. Par exemple, les programmes IHDP présentent des effets positifs pour les
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enfants de poids de naissance supérieur a 2 000 g, alors que les programmes
NIDCAP présentent des effets trés positifs pour ceux de tres petit poids de
naissance. Ces effets sont constatés durant les deux premieres années, mais il
n'y a pas d’évidence pour un maintien jusqu’aux années scolaires.

Aux Etats-Unis, chaque Etat a la liberté de définir ses groupes a risque (Van
Dyck et coll., 2002 ; Weller et coll., 2003 ; Yale et coll., 2003). La définition
de groupe a risque s’étend au-dela du groupe des prématurés et a été élargie a
d’autres populations a risque de problemes de développement. Lorsqu’il y a
combinaison des facteurs de risque, lefficacité des programmes est plus
importante. [association avec un milieu socio-économique défavorisé parait
correspondre A une combinaison de risques répondant bien aux programmes
proposés. Il semble donc que, outre les enfants de trés petit poids de naissance
et les enfants nés avant 32 semaines, dont le besoin de suivi adapté est
incontestable, il est important de s’intéresser au devenir des prématurés
modérés, entre 32 et 36 semaines, mais aussi probablement d’étendre une
offre de suivi adapté a toute pathologie périnatale sévere (anoxie périnatale,
addiction maternelle prénatale, infection virale prénatale ou méningite péri-
natale, malformation cérébrale, épilepsie précoce, probleme métabolique),
en particulier en cas de milieu socio-économique défavorisé.

Les progres en recherche clinique sur la chronologie précise de I'apparition
des difficultés principalement cognitives des prématurés et sur leurs consé-
quences sur I'apprentissage scolaire devraient permettre de mieux cibler les
actions préventives et de définir des priorités de la prise en charge des diffé-
rents troubles (comportement visuel, fonctions visuo-spatiales, attention,
fonctions exécutives).
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Approche économique
du dépistage
et de la prise en charge

Les fondements théoriques de I'analyse économique appliquée au secteur de
la santé sont liés au contexte de limitation des moyens rendant nécessaire
une « allocation de ressources » qui aboutit & « sacrifier » une intervention
au profit d’'une autre, qu'il s’agisse de soins ou de prévention. En effet, tous les
pays, quel que soit leur niveau de développement, sont contraints d’effectuer
des choix, non seulement entre les différents secteurs de I’économie mais
également, a I'intérieur de chaque secteur, entre les différentes branches de
production et/ou d’activité. Doit-on consacrer plus de ressources aux soins
primaires ou a la médecine de pointe ? Est-il intéressant de multiplier les
transplantations cardiaques ou plutdt les postes de dialyse 2 domicile ? Quelle
place pour la prévention ? Ces choix ne sont pas faciles a faire car de
nombreux facteurs doivent étre pris en compte par le décideur, qui peut avoir
recours a 'évaluation économique pour I’assister. Les types d’études économi-
ques et d’évaluation sont trés variés et correspondent a2 une gamme trés
étendue d’appellations et de méthodes, selon le probleme posé et les moda-
lités de mesure des avantages des programmes proposés : coflit-efficacité, cofit-
bénéfice, colit-utilité... Il s’agit, en fait, de la transposition des outils du calcul
économique induits par la spécificité de I’économie publique a laquelle appar-
tient le secteur de la santé.

En effet, toute action sanitaire, telle que la mise en ceuvre d’un programme de
prévention ou la prise en charge d’un état pathologique ou d’'un handicap, a
un coft lié a son prix, que celui-ci soit marchand ou administré. Bien
souvent, si l'action n’est pas décidée, une étude dite économique vise a
décrire les moyens nécessaires a la réalisation d’une action et peut aboutir 2
une information telle que, par exemple, le cofit total d'un programme de
dépistage ou le cofit par cas dépisté. Cette approche renseigne sur les cofits
directs induits par la mobilisation de ressources spécifiques pour la réalisation
du dépistage.

Plus élaborée, I’évaluation économique d’une action thérapeutique ou de
prévention des handicaps, qu'il s’agisse de dépistage ou de prise en charge,
relie la mesure des cofits a des résultats médicaux obtenus ou prévisibles. Elle
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se distingue en cela d’autres travaux se limitant au cot ponctuel d’une
procédure préventive ou thérapeutique. Ainsi, I'évaluation économique met
en regard des indicateurs de résultats, comme le nombre de déces ou de
handicaps évités par 'action et le montant de ressources qui doit étre alloué
pour obtenir ce résultat.

Réalisée de facon prospective, c’est-a-dire avant sa mise en place concrete
dans une population, I’évaluation économique d’une action de prévention ne
peut étre conduite qu'apres que les études cliniques et épidémiologiques ont
démontré son bénéfice potentiel. En effet, I’évaluation économique a pour
but de fournir des éléments d’appréciation quantitatifs de l'intérét de la
prévention pour les individus et la collectivité. Elle vise donc, dans la majo-
rité des cas, a éclairer des décisions de planification ou d’intervention des
agents économiques tels que les organismes d’assurance ou les pouvoirs
publics, a Iéchelon national ou local. Mais I"évaluation économique peut
également accompagner 'action ou chercher a vérifier, a posteriori, que les
résultats escomptés, compte tenu des moyens mis en ceuvre, sont de méme
nature et amplitude que ce qui était espéré au moment de la prise de décision.

Par ailleurs, I'absence de prévention (par exemple de la rétinopathie du
nourrisson prématuré), de dépistage précoce (par exemple de la surdité) ou la
non-prise en charge précoce des handicaps d’origine périnatale, peuvent
générer des conséquences économiques importantes du fait des difficultés que
rencontreront les enfants puis les adultes handicapés dans leur vie quoti-
dienne, qu'il s'agisse de I'éducation, de 'emploi ou des loisirs : difficultés
d’apprentissage et de scolarisation des enfants, réduction d’activité des
familles, pertes de salaire, de production dues a la perte ou au non-emploi,
colits d'institutionnalisation, anxiété des proches...

Les outils de I’évaluation économique peuvent donc étre mobilisés pour aider
a la prise de décision concernant le choix des stratégies de dépistage et de
prise en charge des handicaps d’origine périnatale qui, par leur prévalence et
leur incidence, constituent un enjeu de santé publique important. Nous en
verrons des exemples ci-aprés a propos de la prévention de la rétinopathie et
de la surdité du nourrisson prématuré.

Malheureusement, I'examen de la littérature économique publiée relative au
dépistage et a la prise en charge des handicaps d’origine périnatale est tres
décevant a plus d’'un titre. Les travaux publiés sont quelque peu anciens et
concernent essentiellement "évaluation des cofts de la grande prématurité.
Par ailleurs, ainsi que I'a constaté I’Agence nationale d’accréditation et
d’évaluation en santé (Anaes, 1999), les études économiques dont nous
disposons sont plutdt des études de coiit et non des études cofit-efficacité.
Une telle parcimonie dans le recours aux outils d’évaluation économique et
la rareté des études francaises s’expliquent peut-étre par les difficultés de mise
en ceuvre des méthodologies d’analyse économique, en particulier d’évalua-
tion des cofits.
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En effet, pour procéder a un inventaire correct des conséquences des actions
entreprises, il ne faut pas se limiter a 'étude des cotits immédiats et a leurs
aspects les plus évidents. Mais il est souvent difficile d’imputer ou non
certaines consommations médicales ou autres dépenses au probleme de
prévention ou de santé sur lequel on souhaite intervenir. C’est pourquoi les
économistes ont coutume de distinguer les coits directs et les cofits indirects.
Les cofits directs, essentiellement médicaux, sont sans doute les plus simples a
appréhender, qu'ils soient pris en charge par le systéme de soins ou par le
patient. Cependant, il faut prendre garde a ne pas oublier parmi ceux-ci les
cofits additionnels que laction peut susciter, notamment en termes
d’examens complémentaires. Quant aux cofits indirects, ils ne se limitent pas
a la sphere médicale. En effet, on concoit aisément que des pathologies
lourdes, chroniques ou invalidantes aient des conséquences sur le comporte-
ment des sujets et sur leur entourage. De méme, il est logique de prendre en
compte dans 'analyse des cofits les pertes de salaire liées au fait qu’une
personne n’a pas pu se rendre a son travail. Il serait également légitime
d’évaluer les cofits psychologiques induits par exemple par 'attente des résul-
tats. Mais jusqu'a quel point peut-on imputer comme un cofit les consé-
quences indirectes d’une intervention ou de 'absence d’intervention ?

Etudes de coiits

Ces études renseignent sur la nature des flux financiers mis en ceuvre a
I’occasion d’une prise en charge sanitaire et révelent la nature des éléments
constitutifs du colit ; ainsi, elles font apparaitre la part respective de I'emploi
et de 'équipement dans les dépenses engagées au sein du systéme de santé.
Cette expression du cofit est généralement avancée pour plaider en faveur de
I’affectation de ressources financieres a une catégorie d’actions de prévention
ou de prise en charge. Le chiffrage du cofit peut également étre de nature
macro-économique et avoir 'ambition de répondre a la question d’ordre
macro-économique : « Quel est le cofit, pour la société, de la prématurité ? »

Trois études peuvent étre citées pour leur réponse a cette question ; leurs
objectifs, tout comme leurs méthodologies, sont différents. Les deux
premicres ont le mérite d’utiliser des données francaises mais quelque peu
anciennes (Monset-Couchard et coll., 1984 ; Mizrahi-Tchernonog et
Triomphe, 1984). L'étude la plus récente a été réalisée en Californie (Gilbert
et coll., 2003). Elles portent toutes les trois sur les enfants admis en centre de
réanimation néonatale. Leurs résultats mettent en évidence l'intérét de la
prévention de la prématurité, non seulement pour prévenir la survenue de
handicaps mais aussi pour éviter des dépenses tres élevées qui concernent a la
fois les enfants vivants et les enfants décédés apres leur admission. Mais
aucun compte n’est tenu des dépenses de prise en charge 2 moyen et long
terme des enfants prématurés handicapés.
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Létude de Monset-Couchard et coll. (1984) porte sur le cofit de la prise en
charge initiale de 151 nouveau-nés de poids de naissance inférieur ou égal a
1 500 g pendant une année complete a I'unité de soins intensifs néonatals de
Port-Royal, représentant 31 % des admissions annuelles. Le cofit de la prise
en charge néonatale d’'un prématuré a été calculé en reconstituant toutes les
étapes de la prise en charge entre la naissance de enfant et la remise a la
famille dans chacun des 151 cas : éventuel séjour initial dans ’établissement
ol a eu lieu la naissance, séjour intermédiaire dans un autre service, séjour a
Port-Royal en distinguant les périodes passées a I'unité de soins intensifs et
en pédiatrie, les éventuels séjours intercurrents ou terminaux dans d’autres
services, les transferts en ambulance nécessités par certains examens en
radiologie, cardiologie.

Les prix de séjour ont été calculés uniquement sur la base des prix de journée
des établissements et services concernés.

Dans cette étude déja ancienne, les résultats montrent que les colits engen-
drés par la prise en charge de 39 des 40 enfants décédés se sont élevés en
moyenne a 95 980 F par enfant (1984), avec des extrémes allant de 2 566 a
1 090 530 F en fonction de la durée du séjour précédant le déces. Le colit par
survivant s’est élevé 2 200 356 F mais il a pu varier du simple au double. Les
sommes obtenues correspondent aux dépenses réelles occasionnées a la Sécu-
rité sociale, aux mutuelles et aux familles, en prix de journée officiels, tarifs
ambulanciers et cotations d’actes médicaux en plus des prix de journée. Il
s'agit donc de prix dits « administrés » et non de cofits du programme de
prévention comme dans la seconde étude frangaise réalisée sur le méme
theme.

Létude de Mizrahi-Tchernonog et Triomphe (1984) n’est pas récente mais
mérite d’étre citée en raison de sa méthodologie qui a conduit les auteurs a
une reconstitution des cofits & partir de la comptabilité hospitaliere. Réalisée
a I'Institut de puériculture de Paris, elle porte sur le role des innovations dans
I’évolution du cofit de la prise en charge des nouveau-nés prématurés. En
effet, I'Institut de puériculture, comme tout centre néonatal, est le lieu d'une
activité de production de services et, a cette fin, combine des facteurs
humains et matériels qui se caractérisent en particulier par leur coit. Il se
situe dans le contexte du secteur hospitalier et est soumis aux normes de la
comptabilité hospitaliere mais celle-ci ne permet pas aisément d’obtenir des
prix de revient des actes de production hospitaliere. En effet, en 1984, dans la
comptabilité hospitaliere d’'un centre néonatal, aucun document ne pouvait
rendre compte des cofits réels de son fonctionnement, qu’il appartienne ou
non a un ensemble plus vaste comme I’Assistance publique-hdpitaux de
Paris. C’est pourquoi, a partir des documents comptables de l'institut, les
cofits en équipements, en salaires et en fonctionnement ont été « reconsti-
tués », année par année, afin de faire apparaitre les évolutions liées aux
équipements nouveaux, aux salaires, au fonctionnement. Les résultats — éta-
blis en francs constants pour éliminer le role des évolutions de prix — font
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apparaitre un double processus sur 10 ans : d’une part une intensification du
processus de soins qui s’est traduite par un accroissement du nombre d’actes
médicaux produits, de consommations intermédiaires et d’équipements ;
d’autre part une réduction continue de la durée de séjour qui a compensé
I'augmentation des cofits pour les enfants vivants ('augmentation du coft
par enfant vivant a été trés modérée : 68,4 % en 8 ans). Mais cette étude
économique a montré que les progrés thérapeutiques ont des effets pervers
puisqu'ils peuvent se traduire par un allongement de la durée de séjour des
enfants dont l'issue était tout de méme le déces, et donc par un accroissement
notable du codit par enfant décédé.

Létude récente de Gilbert et coll. (2003) a été réalisée en Californie a partir
d’'une base de données de 543 000 enfants nés vivants du 1" au 31 décem-
bre 1996. Les criteres d’inclusion dans I’étude étaient, d’une part, le poids de
naissance (entre 500 g et 3 000 g et plus) et, d’autre part, I’Age gestationnel
(entre 25 et 38 semaines d’aménorrhée), soit une cohorte de 147 224 enfants
vivants a la sortie de I'hopital et ayant survécu 1 an aprés leur naissance. Les
auteurs ont observé que la durée de séjour et les cofits par enfant décroissent
de manieére exponentielle avec I'augmentation de I'Age gestationnel et le
poids de naissance. Ainsi, les colits hospitaliers moyens sont de 202 700 $
pour un accouchement a 25 semaines, de 2 600 $ a 36 semaines et de 1 100 $
a 38 semaines (tableau 12.1).

Tableau 12.1: Coiit de la prise en charge en réanimation néonatale suivant
I’age gestationnel pour les enfants survivants (d’apres Gilbert et coll., 2003)

Age gestationnel Colt par enfant ($) Durée moyenne de séjour (jours)
25 202 700 92,0
26 146 600 75,9
27 119 600 66,8
28 86 200 52,3
29 62 600 39,5
30 46 400 30,4
31 29 800 21,5
32 18 900 14,8
33 11000 9,0
34 7200 59
35 4200 39
36 2600 28
37 1700 2,2
38 1100 1,8

Sur le tableau 12.11, on peut observer que le colit moyen par enfant décroit
lorsque le poids de naissance s’éléve, passant de 224 400 $ pour un enfant
prématuré de 500 2 700 g 2 1 000 $ pour un nourrisson de poids supérieur a
3000 g. La durée de séjour en service de néonatalogie suit la méme évolu-
tion.
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Tableau 12.11 : Colt de la prise en charge hospitaliere et durée de séjour des
enfants survivants suivant le poids de naissance (Gilbert et coll., 2003)

Poids de naissance (g) Co(t par enfant ($) Durée de séjour de I'enfant (jours)
500-749 224 400 103,0
750-999 144 000 78,2
1.000-1 249 92700 55,2
1250-1 499 51900 36,5
1500-1 749 33400 25,5
1750-1 999 18900 14,6
2000-2 249 9900 79
2250-2 499 4300 39
2500-2 749 2100 24
2750-3 000 1300 1,9
>3000 1100 1,7

Analyses colt-efficacité et coat-utilité

Les analyses cofit-efficacité ont pour objet de comparer la rentabilité de
différentes actions du point de vue de l'intérét collectif. Elles permettent de
classer différentes stratégies par ordre de ratio cofit-efficacité décroissant a
condition de mesurer la valeur réelle des ressources consommées, ce qui
impliquera le plus souvent une mesure spécifique des cofits. En effet, ainsi que
nous 'avons indiqué précédemment, il peut exister des écarts importants,
notamment dans le contexte frangais, entre les cofits réels et des indicateurs
tels que la cotation forfaitaire par acte de nombreux examens effectués dans
le cadre de la médecine ambulatoire par exemple. Le concept économique de
cofit, au sens rigoureux de cotit d’opportunité, identifie le cotit d’'un bien a la
valeur que les ressources nécessitées pour le produire auraient produite dans
leur meilleur usage alternatif. C’est ainsi que les cofits des différents examens
biologiques sur lesquels peuvent reposer un dépistage different de leur cota-
tion forfaitaire.

Dans les analyses colit-efficacité, la mesure de efficacité est réalisée grace a
un indicateur d’efficacité physique qui pourra étre, par exemple, 'améliora-
tion d’'un indicateur biologique ou d’autonomie, le nombre d’anomalies
dépistées, de vies gagnées ou de déces évités. Clest 'une des difficultés de
'analyse coftit-efficacité, qui présuppose qu'un tel indicateur d’efficacité soit
pertinent pour mesurer la performance des actions évaluées. Or de plus en
plus d’innovations médicales interferent non seulement sur la « quantité de
vie » qu'elles permettent d’obtenir mais aussi sur la qualité de cette vie pour
le sujet qui va en bénéficier. Ainsi, certaines actions peuvent allonger la
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durée de vie mais au prix d’'une certaine morbidité ou détérioration de la
qualité de vie des sujets au cours de la procédure de santé.

C’est pourquoi des approches dites cofit-utilité, développées essentiellement
dans les milieux anglo-saxons, utilisent un indicateur d’efficacité pondéré par
une appréciation de la qualité de vie : Quality adjusted life year (QALY).

Prenons l'exemple de la rétinopathie du nourrisson, principale cause de
p p p p
cécité chez les enfants prématurés lorsqu’elle n’est pas traitée. Son risque
d’apparition est d’autant plus grand que le poids de naissance et ’Age gesta-
tionnel sont faibles. Javitt et coll. (1993) ont réalisé une analyse cotit-utilité
d’un programme de dépistage pour les enfants a risque, avec un traitement
prog pistage p q
par cryothérapie. Ils ont étudié trois populations d’enfants prématurés,
distinctes selon leur poids de naissance : de 500 g 2 749 g, de 750 g 24 999 g et
de 1000 g a 1249 g. Le dépistage proposé est un examen ophtalmoscopique
qui débute 28 jours apres la naissance et est poursuivi jusqu’a 24 semaines
d’age, a un rythme soit hebdomadaire, soit bimensuel, soit mensuel.
g y

Lévaluation cofit-utilité du programme se traduit sous la forme d’un cofit par
année de vie gagnée en bonne santé (cott par QALY), fondé sur I'espérance
de vie des enfants prématurés et la qualité de vie associée a différents états de
santé. Certes, Javitt et coll. ne retiennent que deux états de santé, la bonne
vision et la cécité complete, mais ils obtiennent des estimations précises
d’années de vie sauvées en bonne santé selon la stratégie de dépistage envi-
sagée, hebdomadaire, bimensuel ou mensuel. Ils rapportent le cotit du
programme de dépistage au nombre de QALY qu’il permet de sauver. Le cofit
par année de vie gagnée en bonne santé varie de 2 488 $ a4 6 045 $ selon la
fréquence de dépistage (tableau 12.11I).

Tableau 12.111 : Coit par QALY du programme de dépistage et de traitement
de la rétinopathie du prématuré (Javitt et coll., 1993)

Stratégie Colt du programme QALY sauvés Co(it par QALY ($)
(millions $)

Hebdomadaire 28,1 4648 6045

Bimensuelle 15,7 4334 3623

Mensuelle 9,7 3899 2488

Certes, le cofit du programme augmente avec la fréquence du dépistage. Mais
si 'on déduit de ce cofit les économies réalisées par les pouvoirs publics du
fait des cas de cécité évités, on obtient une économie nette qui est maximale
pour une fréquence de dépistage bimensuelle. Ces résultats ont été
mentionnés dans le rapport d’expertise collective de I'Inserm sur les déficits
visuels chez enfant (Inserm, 2002).
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Analyses cott-bénéfice

Qu'il s'agisse d’'une évaluation coft-efficacité ou cofit-utilité, aucune ne
permet de déterminer le montant des ressources a partir duquel consacrer
davantage a telle intervention de santé publique devient socialement injus-
tifié. En d’autres termes, si 'on veut définir le budget qui devra étre alloué a
une activité spécifique, il faut disposer d’indicateurs élargissant la comparabi-
lité des options. Cela implique la nécessité d’'une évaluation des consé-
quences sur une méme échelle, et c’est 'objet de I'analyse colit-bénéfice,
forme la plus achevée de I'évaluation économique mais aussi la plus délicate
puisqu’il s’agit de tenter d’associer aux bénéfices sanitaires d’actions de santé

une valeur économique ou monétaire.

La mesure sanitaire d'un bénéfice sanitaire souleve des difficultés dans
lesquelles économie et éthique sont indissolublement liées. En effet, les
études appliquées privilégient généralement une approche en termes de prix
de la vie humaine. La valeur du déces prématuré est alors fondée sur les pertes
de production qu'il engendrera pour la collectivité. Ainsi, on a parfois
recours 2 un indicateur du type produit national brut (PNB) par habitant.
Ces pertes sont mesurées par les revenus futurs actualisés perdus du fait du
déces. Cela signifie alors que toute personne « non productive » telle que les
personnes 4gées, les femmes au foyer... se voit affecter une moindre valeur et
peut-étre méme, pourquoi pas, une valeur négative. De plus, il suffit simple-
ment de faire le choix d’un autre taux d’actualisation pour transformer sensi-
blement les résultats de I’évaluation.

La critique de cette approche dite du « prix de la vie humaine » a débouché
sur la proposition par les économistes anglo-saxons d’un autre modele, dit de
« la propension a payer », plus conforme a la théorie économique, mais dont
la généralisation, dans la pratique quotidienne de 1’évaluation, serait préma-
turée actuellement.

Apport des évaluations économiques comparatives

Pour illustrer 'apport de I'argumentaire de I"évaluation économique compa-
rative, nous prendrons I'exemple d’études sur le dépistage et le traitement
précoce de la surdité du nourrisson.

Le diagnostic de la surdité chez le nourrisson peut étre effectué par les
oto-émissions acoustiques provoquées, c’est-a-dire oto-émissions recueillies
en réponse a une stimulation par des clics. Il s’agit d'un examen inscrit sur le
carnet de santé des enfants depuis 1995. Il doit se faire 8 jours apres la
naissance. Depuis quelques années, selon ’Anaes (1999), on a constaté un
accroissement du nombre d’actes effectués, susceptible d’avoir un impact
macroéconomique qui n’a malheureusement pas été évalué.
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La supériorité économique de ['utilisation des oto-émissions acoustiques dans
ce cadre, notamment par rapport aux potentiels évoqués, est fondée sur
plusieurs arguments : examen aisé a entreprendre méme sur des nourrissons,
enregistrement pouvant étre effectué par un personnel paramédical formé,
unique matériel disponible facilement amortissable et cofit de la procédure a
priori peu élevé, ce qui reste 2 démontrer d’apres I’Anaes.

Il est donc légitime de s’'interroger non seulement sur l'efficacité et les cofits
de l'utilisation de ces émissions acoustiques dans un contexte de dépistage
systématique des nourrissons mais également sur 'opportunité d’un dépistage
systématique de la surdité par les émissions acoustiques sur 'ensemble des
nourrissons, sachant qu'une détection précoce (avant 1 an) serait susceptible
d’étre bénéfique en termes de prise en charge du patient.

L’Anaes a réalisé une étude documentaire comparative sur ce théme et a
relevé quatre évaluations économiques portant sur le cotit du dépistage de la
surdité chez le nourrisson et dont I'objectif est le calcul du cofit par nour-
risson dépisté (tableau 12.1V).

Tableau 12.1V : Dépistage néonatal de la surdité par les oto-émissions acousti-
ques : comparaisons de stratégies et coiits (d’aprés Anaes, 1999)

Références Date  Origine Stratégie Colts

Maxon et coll., 1995 1995  Etats-Unis Dépistage de la surdité chez les Codt du
nourrissons par les oto-émissions  dépistage par
acoustiques en premiére intention,  nourrisson
puis par les potentiels évoqués dépisté : 26,05 $

Watkin, 1996 1996  Grande-Bretagne Dépistage de la surdité chez les Codt par
nourrissons par les oto-émissions  nourrisson
acoustiques puis par les potentiels  dépisté : 9,20 £

évoqués
Weirather et coll., 1997 1997  Etats-Unis Dépistage de la surdité chez les Codt par
nourrissons par les oto-émissions  nourrisson
acoustiques dépisté : 7,42 $
Stevens et coll., 1998 1998  Grande-Bretagne Dépistage néonatal des nourrissons Colt par
a risque par les oto-émissions nourrisson
acoustiques et/ou les potentiels dépisté : 5,05 £

évoqués et/ou PARC (Portable
auditory response cradle)

Sur le tableau 12.1V, il apparait clairement que :

e le cofit par nourrisson dépisté « le moins cher » est celui rapporté par
Weirather et coll. (1997) aux Etats-Unis : 7,42 $ pour une stratégie de dépis-
tage qui n’utilise que les oto-émissions acoustiques ;

e le coit par nourrisson le plus élevé est celui signalé par Maxon et coll.
(1995) qui s’éleve a 26,05 $ pour une stratégie de dépistage (Etats-Unis) qui
utilise a la fois les émissions acoustiques et les potentiels évoqués ;
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e |’écart de colts entre les études américaines de Maxon et coll. (1995) et
Watkin (1996), qui utilisent des stratégies de dépistage pratiquement identi-
ques, s’explique par une prise en compte et une valorisation des cofits diffé-
rents. Par exemple, les qualifications et les salaires des personnes qui
interviennent pour le dépistage ne sont pas les mémes dans les deux études.
Le coflit de I’évaluation audiologique est pris en compte dans 'étude de
Maxon et coll. et mais pas dans celle de Watkin.

Stevens et coll. (1998) étudient une stratégie de dépistage ciblée sur les
nourrissons a risque (5052 £ pour 1 000 nourrissons dépistés). Ils ont égale-
ment chiffré le colt d'une campagne de dépistage néonatal universel
(13 881 £ pour 1 000 nouveau-nés).

Cet exemple du dépistage de la surdité permet de comprendre la difficulté des
comparaisons entre les résultats d’études économiques comme argumentaire
d’une prise de décision d’action. La superposition des résultats est difficile a
effectuer méme lorsque les criteres d'inclusion des sujets et les stratégies de
prévention sont les mémes. Par ailleurs, la prise en compte des cofits d’orga-
nisation du dépistage lui-méme est rare alors que les cofits d’installation des
équipements et des personnels sont rarement négligeables. Enfin, les recom-
mandations d’études dont les résultats sont exprimés en dollars, livres ou yens
semblent difficiles a transposer a notre pays sans précautions en raison des
spécificités des systemes d’assurance maladie de chaque pays étranger et des
niveaux de tarification qui y sont pratiqués.

En conclusion, les seules études disponibles actuellement sont des études de
prise en charge du prématuré ou de cofit du dépistage, plus ou moins élabo-
rées et non comparables entre elles, alors que ce qui serait utile pour démon-
trer L'efficacité des stratégies de prévention pratiquées ou envisagées sont des
études de cofits par cas réanimé ou par cas dépisté. Une comparaison avec les
dépenses engagées ou a engager pour prendre en charge les nourrissons
handicapés non ou mal réanimés, ou non dépistés, apporterait des arguments
autrement plus convaincants pour les décideurs politiques. Or, les méthodo-
logies d’évaluation économique existent. Elles sont appliquées dans bien
d’autres domaines, tels que celui de la sécurité routiere, ou plutdt de I'insécu-
rité routiere. Beaucoup d’études nationales et internationales démontrent le
bien-fondé des stratégies de prévention des accidents de la route, des morts et
des accidentés graves qui leur sont attribués. Pourquoi de telles démonstra-
tions économiques ne sont-elles pas engagées dans le domaine de la préven-
tion des handicaps d’origine périnatale ? Ces derniers seraient-ils moins
visibles ? Les conséquences humaines et financie¢res n’en sont pas moins
dramatiques.
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Organisation de la prise en charge
dans différents pays

La prise en charge des enfants atteints de déficiences ou de handicaps s’est
progressivement organisée autour du concept d’« intervention précoce » : il
s'agit d'un ensemble de mesures destinées aux enfants et a leur famille afin de
stimuler le développement sensori-moteur, émotionnel, social et intellectuel
des enfants. Le meilleur développement possible des enfants est recherché a
travers des actions médicales, éducatives et sociales. Dans la plupart des pays,
ces actions sont menées avec la perspective d’intégrer dans le courant de la
vie scolaire ordinaire un maximum d’enfants. Ainsi, les programmes mis en
place en Europe comme aux Etats-Unis s’articulent autour de cet objectif
avec une organisation des services plus ou moins décentralisée.

Organisation des soins en néonatalogie

Concernant les pays d’Europe, quelques études pointent les différences de
prise en charge pour la période anté- et périnatale (Zeitlin, 1998) et 'attitude
vis-a-vis de la réanimation des grands prématurés qui influe sur la prise en
charge précoce du handicap (Lorenz et coll., 2001).

Il existe en Europe une grande hétérogénéité concernant l'organisation des
soins néonatals pour les enfants trés prématurés. Aux Pays-Bas, au Portugal,
en République Tcheque, les nouveau-nés de moins de 32 semaines sont pris
en charge dans les unités de niveau Ill. En revanche, au Danemark, en
Irlande du Nord, Allemagne, Royaume-Uni et France, ces enfants sont égale-
ment hospitalisés dans les unités de niveau II. Malgré un consensus sur la
nécessité du transfert des femmes enceintes a risque d’accouchement préma-
turé vers les maternités associées aux services de soins néonatals, presque la
moitié des grands prématurés frangais étaient outborn en 1996, contrairement
aux autres pays européens (Zeitlin, 1998). Il n’y a pas encore d’évaluation
comparative de ces différentes décisions organisationnelles. Une étude
(Lorenz et coll., 2001) compare les résultats obtenus dans le New Jersey, ou
les soins sont donnés de facon généralisée aux grands prématurés, a ceux
obtenus aux Pays-Bas, ou les soins sont donnés de facon sélective. Cela
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entraine un taux de survivants plus élevé aux Etats-Unis (24,1 de plus pour
cent naissances vivantes), mais aussi plus de cas de paralysie cérébrale (7,2 de
plus pour cent naissances vivantes) et un coit additionnel pour les journées
d’assistance respiratoire.

Des programmes se sont développés tout d’abord aux Etats-Unis puis en
Suede pour répondre aux besoins des enfants nés prématurément en termes
de stimulations et de soins durant une période critique du développement de
leur systéme nerveux central. La douleur et I'inconfort causés par les prati-
ques de soins durant I'hospitalisation ont également été pris en considéra-
tion. Au cours d’une journée, il n’est pas rare qu'un enfant soit manipulé plus
de 200 fois. Ces moments de soins peuvent étre a l'origine d’épisodes
d’hypoxie et d’augmentation des taux d’hormones de stress qui peuvent
perturber les circuits neuronaux. Par ailleurs, ces enfants qui sont hypersensi-
bles aux stimuli montrent moins de signes d’alerte. Les programmes de type
NIDCAP (Newborn individualized developmental care and —assessment
programme) se sont donc développés dans de nombreux services de néonato-
logie. Ces programmes nécessitent des changements dans 1'organisation des
soins en service de néonatalogie et des efforts d’éducation importants. Ils
débutent dés le séjour en réanimation avec une importante implication de la
famille. Leur évaluation est cependant difficile car ils reposent sur des inter-
ventions complexes. Une étude suédoise (Westrup et coll., 2002) montre que
cette prise en charge précoce diminue le temps d’assistance respiratoire et
réduit le cofit de 'hospitalisation. Ce programme, qui s’est développé depuis
plus de 10 ans en Suede, est percu de fagon positive par les équipes de
néonatalogie et par les parents et a un impact positif sur le développement
des enfants qui en ont bénéficié par rapport a des enfants contrdles. Les
auteurs estiment a 10 000 $ la réduction du cofit global pour un prématuré de
27 semaines, grace a la diminution du temps d’assistance respiratoire. Les
publications d’Amérique du Nord indiquaient une réduction de cofit de
4000 a 120000 $ par enfant selon le poids de naissance et la pathologie
initiale (Als et coll., 1994 ; Petryshen et coll., 1997).

Concernant les méthodes utilisées en unité de néonatalogie de niveau III,
une enquéte menée aupres des 38 centres de niveaulll du Canada
(Limperopoulos et Majnemer, 2002) montre que 16 % de ces centres
n'offrent pas de rééducation, 11 % recevant des intervenants de services
externes de facon occasionnelle. Des ergothérapeutes interviennent dans
55 % de ces centres et des kinésithérapeutes dans 58 % ; quant aux ortho-
phonistes, seuls 13 % des centres bénéficient de leur participation. Ces
derniers apportent leur concours pour aider au développement de la sphere
buccofaciale du bébé, en particulier pour évaluer son aptitude a I’alimenta-
tion au biberon et I'y préparer, mais aussi pour le développement général de
I'enfant et pour former ses parents. Les différents participants, ergothéra-
peutes, kinésithérapeutes, orthophonistes, sont impliqués dans les aspects
éducatifs et dans la gestion de chaque enfant (tableau 13.I). Lorsqu’il existe,
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le service de réadaptation comprend un soutien aux familles et I"évaluation
du traitement, et tous les enfants prématurés et/ou présentant des troubles
neurologiques recoivent des soins des différents spécialistes de rééducation
intervenant. La majorité de ces ergothérapeutes, kinésithérapeutes et ortho-
phonistes sont impliqués dans la discussion des cas, y compris I'évaluation
diagnostique, les contacts avec les autres services, le calendrier de sortie des
enfants et, moins fréquemment, les questions éthiques ; la plupart participent
aux sessions de formation (parents, infirmieres...).

Tableau 13.1 : Interventions thérapeutiques de rééducation dans les centres de
niveau Il au Canada (d’apres Limperopoulos et Majnemer, 2002)

Interventions Ergothérapeutes Kinésithérapeutes Orthophonistes
o+ %+ o4
Appareillage 90 33 0
Alimentation 100 29 80
Mobilité 48 100 0
Kinésithérapie respiratoire 5 67 20
Soutien a la famille 100 100 60
Positionnement de I'enfant 95 86 0
Facon de tenir et déplacer I'enfant 86 86 20
Adaptation de I'environnement 86 62 60
Soins de développement individualisés 90 67 40
Interventions pour le développement 90 67 40
Traitement neuro-développemental 62 81 0
Intégration sensorielle 52 38 20

* pourcentage des spécialistes de rééducation intervenant dans l'activité (intervention d’un ergothérapeute pour
21 centres, d'un kinésithérapeute pour 21 centres et d’un orthophoniste pour 5 centres)

Ainsi, en Amérique du Nord, le role des spécialistes de la rééducation au sein
des centres de niveau Il s’est étendu au cours des deux derniéres décennies,
tant dans leurs activités que dans leurs interactions avec les autres soignants
et avec les parents. Selon I'enquéte canadienne (Limperopoulos et
Majnemer, 2002), le niveau d’implication de ces spécialistes varie beaucoup
et dépend du type de structure auquel est rattaché le centre. Souvent, ergo-
thérapeutes et/ou kinésithérapeutes sont seuls a intervenir ; la participation
d’orthophonistes est encore actuellement limitée. Environ la moitié de ces
thérapeutes emploient des méthodes d’évaluation standardisée des enfants en
soins intensifs, alors que de telles méthodes devraient étre utilisées de fagon
plus étendue en néonatalogie, comme elles le sont généralement pour les
enfants plus Agés. Intervenir dans ces services suppose une expérience préa-
lable en rééducation pédiatrique d’au moins 2 ans, et la participation active a
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une formation continue. Les approches centrées sur les familles, avec une
collaboration de tous les soignants, sont de plus en plus pronées. Les spécia-
listes de la rééducation, devenant des spécialistes du développement, appa-
raissent comme des alliés des parents, leur apportant confiance et
compétences pour prendre soin de leur enfant. Ces spécialistes commencent
a collaborer 2 la recherche en soins de néonatalogie en tant que membres
d’équipes pluridisciplinaires. Une meilleure compréhension et la reconnais-
sance de leur contribution au développement des enfants a haut risque
devraient aboutir & un développement de leur activité.

Organisation des services de soins et d’éducation précoces

Lorganisation des services dédiés aux enfants handicapés présente des points
communs dans tous les pays.

Aux Etats-Unis

Les Etats-Unis ont mis en place depuis 30 ans une politique d’aide aux
enfants porteurs de handicaps physiques, mentaux ou comportementaux

(Kaplan, 1999 ; Office of special education and rehabilitative services, 1999).
En 1975, 'Educational of the handicapped act a affirmé le droit des enfants de 5

a 18 ans a un libre acceés a2 une éducation et a des soins adaptés a leur

handicap, cette possibilité restant optionnelle de 3 a 5 ans. Depuis 1986, des
p P p p

programmes d’intervention précoce sont développés de la naissance a 3 ans

et I'acces a I’éducation publique est prévu pour les enfants de 3 a 5 ans.

En 1990, le programme initié par I'Individuals with disabilities education act
(IDEA) a développé un systeme de soins multidisciplinaires, décentralisé,
centré sur la famille. Il est basé sur une identification précoce des enfants
ayant un retard de développement ou a risque d’en présenter un. Ces enfants
sont adressés a des équipes multidisciplinaires qui établissent avec la famille
le programme de prise en charge et le réajustent au moins annuellement. Un
coordinateur rémunéré aide les familles & trouver la bonne structure. Depuis
1997, TIDEA Amendment encourage les Etats qui ne le font pas a développer
cette politique. Cependant, on ne dispose pas d’évaluation de suivi au niveau
national : combien d’Etats, combien d’enfants, quel cofit ?

Au cceur du systéme mis en place au niveau fédéral par le MCHB (Maternal
and child health bureau) se trouvent « les maisons médicales » (medical homes).
Elles représentent 'idéal de prise en charge régionalisée et correspondent en
partie a la vocation des centres d’action médico-sociale précoce francais. Les
maisons médicales (Forsman, 1999) assurent les soins préventifs, les soins
ambulatoires et les possibilités d’hospitalisation 24 heures sur 24. Les autres
missions des maisons médicales sont : le développement d’une stratégie pour
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assurer une continuité des soins de la période néonatale a I'adolescence ;
I'identification des besoins en consultations médicales spécialisées et leur
coordination ; I'interaction avec I’école et la vie sociale ; la centralisation des
informations sur les soins médicaux et les hospitalisations de chaque enfant.

Ces structures doivent étre accessibles financierement et géographiquement
aux familles. Elles assurent la coordination des services nécessaires a I'enfant
et a sa famille a travers des réseaux et différents partenariats. Elles incluent
des services de prestation et d’évaluation avec une collaboration étroite entre
la famille et les professionnels.

Les services d'intervention précoce sont destinés a répondre aux besoins de
développement durant la période de la naissance a 1'Age de 3 ans pour des
enfants qui ont un retard dans leur développement moteur, cognitif, social,
affectif. Le type et 'ampleur des services se fondent sur 'Individualized family
service plan, programme individualisé centré sur la famille. Ces services ont
été développés parce que les interventions précoces ont été reconnues
comme pouvant jouer un role dans le rattrapage du développement d’enfants
n’ayant pas atteint leur potentiel développemental.

Plusieurs articles évaluent le role des différents intervenants. Le pédiatre est
considéré comme étant au centre du dispositif médical (American academy of
pediatrics, 2001). Son rdle est notamment de : dépister les déficiences et
handicaps et évaluer les potentialités de 'enfant a I'aide d’outils appropriés ;
orienter vers les services d’intervention précoce ; aménager |’évaluation
diagnostique ; définir avec la famille un individualized family service plan et les
aides a rechercher pour I'enfant et sa famille ; favoriser 'acces aux spécialités
médicales ou chirurgicales ; assurer la continuité des soins ; faire le point avec
la famille sur les progres, le traitement et son évolution ; aider a trouver des
services complémentaires dans un but de prévention secondaire ; rassembler
les informations médicales (diagnostic et consultations) ; promouvoir un
acces aux programmes d’intervention précoce pour tous les enfants suscepti-
bles d’en bénéficier ; assurer une coordination locale et avec les agences et
négocier le financement du temps et des efforts fournis dans la coordination
des soins, les conseils et les autres services non médicaux rendus.

Plusieurs auteurs soulignent également le role des travailleurs sociaux et
I'importance de la relation avec les parents. En particulier, ils mettent
'accent sur le respect des traditions ethniques, la prise en compte du type de
relation parents-enfants, le travail en interdisciplinarité... (Atkins-Burnett et
Allen-Meares, 2000). Les rééducateurs, éducateurs, kinésithérapeutes, ortho-
phonistes sont souvent associés aux dispositifs. Le psychiatre et les psycholo-
gues diminuent, par une intervention précoce, les troubles du comportement

et le stress de la famille (Lakin et coll., 1998 ; McDermott et coll., 2002).

Le fonctionnement et I'intérét des maisons médicales pour les enfants ayant
de surcroit des problemes plus aigus (attente de greffe cardiaque, chirurgie
ambulatoire sur pied bot) ont également été évalués (Chan et Filippone,
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1998). Ce type de prise en charge en hospitalisation a domicile demande des
moyens importants : infirmieres ayant une expérience de plus de 2 ans en
pédiatrie, pharmaciens, rééducateurs, travailleurs sociaux avec un programme
de soins bien défini, organisé et assurant la continuité et la qualité des soins.
Il comprend aussi ’éducation du patient et de sa famille et I'évaluation du
dispositif. Une étude faite en Arizona montre que les enfants ayant un
handicap, en cas de maladie aigué, ne recoivent pas toujours des soins
adaptés surtout s'ils sont 4gés de plus de 5 ans (Spaite et coll., 2000).

Pour I'application de la loi sur le handicap (IDEA) (Turnbull et coll., 2002),
six principes sont dégagés. Le premier principe est nommé « le rejet zéro » : il
n’est pas possible d’exclure de I'école publique gratuite appropriée un éleve
présentant une incapacité. Si un Etat décide de fournir un service d’interven-
tion précoce a un enfant et sa famille, il recevra des fonds fédéraux pour
mettre en place un individualized family service plan pendant les trois premieres
années de la vie de 'enfant. Le second principe de I'IDEA est « I’évaluation
non discriminative » qui permet de déterminer si I'enfant a une incapacité
(par exemple autisme) et s'il a besoin d’une éducation spéciale. Cette évalua-
tion est un pré-requis pour la mise en place d’'un programme d’éducation
individualisé¢ (PEI). Selon le principe « d’éducation appropriée », chaque
enfant bénéficie d’'une éducation individuelle la mieux adaptée pour son
développement. Pour certains enfants, ’éducation spéciale n’est pas suffi-
sante et ils peuvent avoir recours a des services complémentaires (ortho-
phonie, psychothérapie, rééducation...) ou a une assistance technologique
afin de pouvoir mieux bénéficier de ’éducation spéciale. La décision d’appli-
quer une méthode éducative particuliere (par exemple la méthode Lovaas ou
TEACCH pour un enfant autiste) est prise par 1’équipe responsable du
programme d’éducation individualisé au vu des capacités et besoins de
'enfant et également en fonction de I’évaluation des résultats des études. Le
principe d'un « environnement le moins restrictif » signifie que la décision
d’exclure un enfant du systeme général d’éducation doit étre justifiée par un
bénéfice pour 'enfant. Pour les enfants de 0 a 3 ans, la condition est que les
services d’intervention précoce doivent pouvoir étre effectués dans le milieu
naturel. En cas de désaccord avec les décisions qui sont prises concernant les
évaluations et les choix, les familles peuvent faire appel. Un dernier principe
trés important est celui de la participation des familles avec les éducateurs
dans les processus de décision (les parents sont inclus dans les équipes PEI)
pour définir et mettre en ceuvre une éducation spéciale.

Une étude récente (Bailey et coll., 2004) a évalué I'acces au programme de
prise en charge précoce (IDEA) au niveau national en interrogeant un
échantillon représentatif de 3 338 parents d’enfants récemment pris en
charge dans le programme. Les résultats indiquent que I’Age moyen auquel les
parents rapportent une anomalie est de 7,4 mois. Le diagnostic est effectué en
moyenne 1,4 mois plus tard et I'admission dans le cadre du programme
survient en moyenne 5,2 mois aprés le diagnostic. Le plan de prise en charge
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individualisée commence 1,7 mois plus tard, & un 4ge moyen de 15,7 mois. La
majorité des familles sont satisfaites de leur entrée dans un programme
d’intervention précoce. Elles rapportent avoir eu la possibilité de discuter
avec un professionnel de santé et avoir bénéficié d’'un acces facile aux
services correspondant a leurs besoins. Elles évaluent positivement le travail
effectué par les professionnels et ont ressenti qu’elles jouaient un role dans les
décisions prises a propos de leur enfant. Un faible pourcentage de familles a
fait 'expérience d’une attente ou d’une prise en charge de ’enfant considérée
comme inadéquate. Ces expériences négatives se retrouvent plus souvent
dans les familles a faibles revenus ou dont la meére avait un niveau éducatif
moins élevé. Pres de 20 % des familles ignoraient I'existence d’'un programme
donnant acces a ces services.

En Suéde

A partir des années 1970, la Suede s'est engagée dans un vaste mouvement de
désinstitutionnalisation et d’intégration sociale concernant les handicapés,
les malades mentaux et les personnes agées (Noury, 2004). La disparition des
institutions spécialisées a conduit 2 accentuer la décentralisation des compé-
tences en matiere de handicap afin de favoriser une prise en charge de
proximité au niveau communal. En 1994, les communes sont devenues
responsables de la mise en ceuvre des différents services détaillés dans la loi
sur le soutien et les services a certaines personnes atteintes d’incapacités
fonctionnelles (LSS). Cependant, les comtés ont conservé le service
d’accueil et de soutien susceptible de réunir les praticiens spécialistes et les
administratifs capables d’apporter les conseils en termes de prise en charge au
quotidien.

Les éléments de la compensation du handicap s’organisent autour d’aides
financieres relevant de la sécurité sociale, d’aides techniques provenant des
comtés et de services a la personne (ou la famille) organisés principalement
par les communes. Les comtés disposent de centres d’adaptation pour enfants
handicapés regroupant les moyens de dépistage et de traitement du handicap
(kinésithérapie, ergothérapie, orthophonie...). Les centres sont également
chargés de linsertion préscolaire des enfants handicapés: recrutement
d’instituteurs spécialisés intervenant en maternelle ordinaire, financement de
sections spéciales au sein des maternelles, voire gestion d’écoles maternelles
spéciales pour les enfants sourds. Les comtés sont aussi responsables des
centres de rééducation fonctionnelle pour les sourds et les aveugles. Souvent
rattachés a des structures de rééducation, différents centres d’appareillages
spéciaux fournissent les aides techniques adaptées et assurent la maintenance
des appareils. La prescription des matériels est effectuée par des personnels
médicaux et paramédicaux employés par le comté et compétents dans la prise
en charge du handicap. La fourniture et 'entretien sont gratuits quelles que
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soient les ressources de la personne, le centre restant propriétaire des appa-
reillages spéciaux. Au niveau national, I'Institut suédois du handicap (dispo-
sant d'un budget de 11 millions d’euros en 2002 alimenté pour 40 % par des
subventions publiques) joue un rdle important dans la coordination de la
fourniture des aides techniques par les comtés. Il a également une action
internationale dans les projets de recherche européens, les travaux de stan-
dardisation ISO (International organisation for standardization) et CEN
(Comité européen de normalisation), la coopération avec les pays en déve-
loppement et TOMS. A travers I’Agence nationale suédoise pour I'éducation
spéciale, I'Etat fournit les moyens spécifiques tels que matériel d’enseigne-
ment adapté, conseillers spécialisés en matiere d’aide et d’orientation, presta-
tions financieres pour les programmes éducatifs régionaux. Pour assurer
I'intégration des grands handicapés (déficients mentaux et autistes, déficients
intellectuels, grands handicapés physiques et psychiques), la législation spéci-
fique tranche avec la législation générale sur les services sociaux en spécifiant
le contenu et le financement des services devant étre organisés par les auto-
rités locales. En Sueéde, dans la mesure du possible, les enfants handicapés
ayant une capacité intellectuelle normale vont a I’école ordinaire, aidés en
cas de besoin par une assistance personnelle et des matériels adaptés. Les
enfants souffrant d’un handicap intellectuel et éventuellement d’autres limi-
tations fonctionnelles vont a I’école « séparée ».

La coordination entre les agences, centres de rééducation, école ordinaire,
école spéciale et spécialistes intervenant pour les enfants est une question
importante. Généralement une (ou plusieurs) équipe(s) gére(nt) tout ou
partie des services concernant spécifiquement une famille. Cela permet la
création de liens étroits entre les membres participants et les agences. Une
équipe peut étre a 'intérieur d’'une agence ou faire le lien entre plusieurs
agences. La facon dont les parents sont intégrés dans ce systeme a fait I'objet
d’études. Larsson (2000) a comparé, dans un méme centre, une prise en
charge par une équipe interne a I’agence — comportant médecins, psycholo-
gues, kinésithérapeutes, ergothérapeutes, orthophonistes, travailleurs
sociaux, éducateurs spécialisés... —a une prise en charge individualisée
centrée sur 'enfant et sa famille, avec une équipe intégrant des professionnels
de différentes origines. ’étude montre des résultats significativement diffé-
rents pour les parents selon ces deux types d’organisation. De meilleurs résul-
tats sont constatés lorsque la prise en charge associe les parents et on note
une satisfaction des parents a participer a toutes les décisions. Les auteurs
soulignent que pour changer les relations entre les familles et les services, il
ne suffit pas de former plus de professionnels ou de définir de meilleurs
modeles pour les services. Ce sont les systémes au sein desquels les profession-
nels exercent leurs talents et leur expertise pour les besoins des familles qui
doivent étre pris en considération et développés. Ceci plaide pour une
meilleure connaissance des pratiques organisationnelles, le développement
de compétences de management et de travaux de recherche dans cette pers-
pective.
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En Italie

Des 1962, des classes différenciées ont été créées a I’école primaire pour
p p
accueillir des enfants handicapés dans un milieu moins ségrégatif et plus
proche de Iécole pour tous. Mais ces classes ont échoué dans leur fonction
d’insertion progressive dans I'organisation normale de I'école et les associa-
tions de parents ont revendiqué le droit a la scolarisation de tous les enfants
en milieu ordinaire. La loi de 1977 abolit les classes différenciées et les classes
spéciales en définissant des formes souples d’intégration en faveur des éleves
handicapés a ’école ordinaire avec le soutien d’enseignants spécialisés (Segal
p p g
et Maigne, 2004). Le droit a 'intégration est reconnu pendant toute la durée
de I’école obligatoire y compris a la créche et au lycée. La loi prévoit une
prise en charge de I'enfant handicapé a partir de 3 ans au moyen d’une
programmation coordonnée de I'intervention des services locaux. Leffectif
est limité a 20 éleves a 1'école maternelle, primaire ou au college lorsque la
classe accueille un ou plusieurs éleves handicapés. Depuis la loi de finance de
1997, les postes sont attribués par enveloppe aux régions sur la base
p p PP
d’l enseignant de soutien pour 138 éleves handicapés ou non (au lieu de 1
g p p
pour 4 enfants handicapés initialement). Les mesures d’accompagnement des
familles relevent des compétences locales.
p

Au Royaume-Uni

Le Royaume-Uni occupe une position intermédiaire entre les pays qui ont
opté pour une fermeture des établissements spécialisés comme I'Italie (et la
Suede dans une moindre mesure) et la France ou la Belgique qui ont encore
un important secteur d’éducation spécialisée.

Le Royaume-Uni maintient une articulation et une collaboration entre les
établissements d’enseignement général, dont la mission d’intégration est clai-
rement affirmée, et les structures spécialisées, appelées a jouer un role
d’accompagnement, de soutien ou de relais pour les enfants ayant les besoins
les plus lourds. Les collectivités locales ont une compétence générale en
matieére d’éducation et sont responsables tant des établissements ordinaires
que des établissements spécialisés. Chaque école dispose d’un coordinateur
qui est I'interlocuteur privilégié des parents, enseignants et éleves et met en
ceuvre les aides spécifiques. Lorientation politique est bien d’avoir un
maximum d’enfants dans des établissements ordinaires avec si possible le
concours de spécialistes venant de extérieur, mais n'implique pas la ferme-
ture des établissements spécialisés qui sont vus comme un complément et
non comme une alternative au « mainstreaming » (Aubin, 2004). Un grand
nombre des enfants autistes sont scolarisés en milieu ordinaire avec un
soutien spécialisé.

Une étude a évalué les pratiques et le fonctionnement de 242 équipes multi-
disciplinaires qui s’occupent d’enfants présentant des troubles neuro-
développementaux et de leurs familles (McConachie et coll., 1999). La

241

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

242

majorité de ces équipes (79 %) travaillent a partir d'un « centre de soins de
développement de I'enfant » qui peut donc assurer la communication entre
les membres de ’équipe. En termes d’évaluation initiale de ’enfant, 91 % des
équipes rapportent qu’elles réalisent des syntheses régulieres apres discussion
du cas, 74 % incluent les parents a la discussion et 70 % donnent un compte
rendu aux parents. Ceci est considéré comme faisant partie des bonnes prati-
ques. La composition des équipes est rapportée dans le tableau 13.11. Six types
de professionnels exercent dans plus de 50 % des équipes (pédiatres, kinési-
thérapeutes, ergothérapeutes, orthophonistes, travailleurs sociaux, « infir-
miéres visiteuses »). On note que seulement 8 % ont un neuropédiatre, 5 %
un pédopsychiatre et 0,8 % un médecin de rééducation pédiatrique. Parmi les
centres, 37 % cumulent des services sociaux, de santé et d’éducation. La
plupart des équipes ont un responsable (team leader) qui est souvent un
médecin et 62 % reconnaissent la nécessité d'un « manager » tout comme
d’'un responsable clinicien a l'intérieur de 1'équipe. Seulement 42 % des
centres ont élaboré une charte ou un contrat pour 'équipe.

Tableau 13.11 : Professionnels intervenant dans 242 équipes multidisciplinaires
au Royaume-Uni (d’aprés McConachie et coll., 1999)

Comme membres internes Comme intervenants extérieurs
a I'équipe
n* % n* %
Kinésithérapeute 228 94,2 14 58
Ergothérapeute spécialisé en pédiatrie 200 82,6 29 12,0
Orthophoniste 230 95,0 14 58
Psychologue clinicien 105 43,4 93 38,4
Psycho-éducateur 59 244 136 56,2
Enseignant 88 36,4 84 34,7
Orthoptiste 46 19,0 165 68,2
Audiologiste 45 18,6 174 71,9
Neuropédiatre 19 7,9 164 67,8
Pédiatre « généraliste » 81 33,5 121 50,0
Pédiatre « communautaire » 220 90,9 15 6,2
Pédopsychiatre 13 54 184 76,0
Infirmiére visiteuse 143 59,1 Al 29,3
Autre infirmiére 113 46,7 53 21,9
Travailleur social 147 60,7 72 29,8
Généticien 5 2,1 183 75,6
Orthopédiste pédiatrique 2 0,8 172 71,1
Organisation bénévole 24 9,9 97 40,1

* nombre d'équipes (sur 242)
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Pour savoir si les missions des services répondent aux besoins de toutes les
parties concernées, Cass et Kugler (1999) conseillent d’utiliser, en plus des
questionnaires de satisfaction, d’autres types d’évaluation. Par exemple, ils
proposent d’évaluer tous les 6 mois des criteres objectifs de fonctionnement
tels que le délai d’attente, le temps mis pour envoyer le compte rendu de
consultation... Ils proposent de prévoir des journées de séminaire tous les
18 mois avec tous les intervenants pour réfléchir aux orientations de la struc-
ture et se comparer 2 un service voisin et tous les 5 ans de réévaluer les
missions de la structure afin de réallouer les moyens en fonction de 1'évolu-

tion des besoins.

Comparaisons des modes d’organisation en Europe

Une étude récente menée par ’Agence européenne pour le développement
de I’éducation des personnes ayant des besoins particuliers donne un apercu
de Porganisation des services d’aide précoce pour les enfants et les familles
dans 15 Etats membres de I'Union européenne ainsi que la Norvege et
I'Islande (Agence européenne pour le développement de I’éducation des
personnes ayant des besoins particuliers, 1998). Dans la plupart des pays, il y
a une tres grande variété de services décentralisés organisés par des autorités
différentes. La coordination est une pratique commune a certains pays pour
rationaliser les aides et les services a mettre en ceuvre. Les services responsa-
bles de Pintervention précoce sont le plus souvent organisés sous la responsa-
bilité de la santé publique ou des affaires sociales ; cependant, le service
d’éducation est plus activement présent que par le passé. Clest le cas dans
certains pays ou les enfants entrent dans des structures d’éducation a un age
trés précoce. Le fonctionnement des équipes d’intervention précoce présente
des similitudes entre les pays. Le mode de fonctionnement le plus fréquem-
ment rencontré est le mode interdisciplinaire, et parfois transdisciplinaire.
Les professionnels impliqués sont souvent les mémes. Ces équipes couvrent
quatre domaines essentiels de I'intervention précoce : médical, psycholo-
gique, éducationnel et social ; d’autres professionnels complétent ces équipes
de base selon les besoins. La coordination apparait comme un élément essen-
tiel pour le fonctionnement interne des équipes et pour éviter les contacts
dispersés avec les familles. Dans quelques pays, des équipes d’intervention
précoce peuvent étre organisées par des services d’éducation plutdt que par
des services de santé publique ou d’affaires sociales. D’une facon générale, la
précocité des interventions est reconnue comme essentielle de méme que
'évaluation complete des potentialités de I'enfant afin de déterminer les
aides nécessaires.

Limportance a donner a toutes les formes de prévention est soulignée dans de
nombreux pays qui estiment que cette prévention n’est pas suffisamment
développée alors méme qu’elle permet d’éviter des problemes graves dans le
futur. Laide apportée aux enfants est peu différente dans le contenu mais les
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procédures pratiques d’application varient. Deux grandes tendances apparais-
sent : laisser 'enfant dans I'environnement habituel du domicile aussi long-
temps que possible en évitant les institutions et, de plus en plus, impliquer les
parents dans un travail 2 domicile pour les enfants en bas 4ge. La nécessité
d’une transition avec I’éducation a ’école est clairement soulignée. L'impor-
tance de 'entrée de 'enfant a ’école et d’'une bonne préparation a celle-ci est
mise en évidence. Les services d’aide précoce travaillent en ce sens informant
et préparant les parents et I’école a I'accueil de 'enfant. Puis I'enfant étant
entré a I'école maternelle, le travail de support doit étre prévu selon les
besoins de 'enfant avec les enseignants au sein méme de I’école. Par ailleurs,
’école spécialisée peut jouer un rdle de support sans pourvoir directement
aux soins. L'information donnée aux familles revét toujours un grand intérét.
Dans tous les pays, des allocations et des aides techniques sont accordées aux
familles et assurées par des services publics ou des compagnies d’assurance
mais des différences apparaissent dans les aides a domicile et la possibilité de
soulagement (releve) des familles.

Parmi les points soulignés comme devant étre améliorés, il y a les difficultés
pratiques d’organiser la coordination des services et des professionnels du fait
de P’absence de mesures et de stratégies organisationnelles. Des différences
dans le travail des équipes sont souvent associées aux qualités des profession-
nels et au manque d’accessibilité des ressources. Elles ont des conséquences
sur les résultats obtenus. Ainsi, les services sont différents dans les grandes
agglomérations, les petites villes et les zones rurales. La contribution des
parents, particulierement des groupes de support lorsque les services ne sont
pas disponibles, est a souligner. En dépit d’'une reconnaissance certaine de
leur contribution, sont-ils réellement responsables des décisions et du travail
effectué avec leur enfant? Il apparait qu'un dépistage précoce est plus
fréquemment réalisé dans les familles 2 haut niveau socio-économique, a
I’exception des familles déja suivies en raison de facteurs de risque connus.

En conclusion, I’évaluation comparative des différents modes d’organisation
des soins néonatals et des prises en charge des enfants porteurs de handicap a
travers différents pays est intéressante a plusieurs titres. Elle indique que
certains pays sont plus avancés que d’autres dans la réflexion sur les modes
d’organisation. Des points communs dans les actions et les programmes méri-
tent néanmoins d’étre soulignés. Tout en prodiguant les soins nécessaires, on
notera que les équipes s’attachent a prendre en considération le bien-étre de
I’enfant, de sa famille et leurs relations en service de néonatalogie. Depuis
plusieurs années, on observe une tendance a promouvoir les « soins de déve-
loppement » chez les enfants déficients ou handicapés dans un objectif
d’intégration en milieu ordinaire. Si les services responsables des « soins de
développement » sont le plus souvent organisés sous la responsabilité de la
santé publique ou des affaires sociales, le service d’éducation est plus active-
ment présent que par le passé dans certains pays.
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Interactions entre familles
et systemes de prise en charge

La place des parents est centrale lorsqu'on s'intéresse au dépistage et a la
prévention des handicaps d’origine périnatale. Dés la grossesse, si une
anomalie est percue, ou lors de la naissance les soignants rencontrent la mere
ou les parents et dialoguent autour de I'anomalie, de la déficience ou du
handicap. Ces interactions, inévitables et nécessaires, sont envisagées
ci-dessous depuis I'annonce circonstanciée du handicap jusqu’aux modalités
qui permettraient de mieux prendre en compte les besoins des familles.

Processus d’annonce d’un handicap potentiel ou avéré

Lannonce post-natale a fait 'objet de peu d’études. Dans une revue de
littérature, Roy et coll. (1989) relevaient que les travaux concernaient
surtout les souhaits des parents et tres peu le vécu des équipes médicales
confrontées a la révélation d’'une anomalie. Les parents demandaient une
annonce personnalisée, par un médecin capable de répondre a leurs ques-
tions, dans un langage compréhensible. L'ensemble de leurs souhaits s’orien-
tait vers une méme demande : étre reconnus, malgré 'imperfection de leur
enfant, comme capables d’étre porteurs d'un projet de vie pour lui. Ils y
associaient une demande de soutien, comprenant trés vite qu’ils devraient
s'en occuper davantage et que pour cela ils avaient besoin d’étre mieux aidés.

On congoit I'importance de cette étape dans la mobilisation des émotions
parentales. Une étude prospective sur la révélation de la trisomie 21, accom-
pagnée de I'évaluation d’une intervention thérapeutique précoce (Roy et
coll., 1994), a obtenu des résultats qui peuvent &étre transposés a d’autres
types d’anomalies révélées précocement : si les parents sont accompagnés deés
la naissance et pendant les six premiers mois, la mise en place des liens
parents-enfant est de meilleure qualité. La présence d’un pédopsychiatre
constitue un soutien aux médecins dans une rencontre éprouvante.

En France, les difficultés des équipes médicales a affronter la situation de
révélation avaient amené a I’élaboration d’une circulaire ministérielle en
1985, définissant des modalités précises, un état d’esprit, visant a éviter des
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abandons d’enfant, des distorsions du lien, un renfermement des familles
autour de I'enfant handicapé. Cette circulaire a été réactualisée en 2002 en
intégrant I'annonce d’une anomalie foetale. Lobjectif était de sensibiliser les
médecins 2 la nécessité d'une formation permanente pour diminuer les
séquelles traumatiques d’'une annonce mal ajustée.

Dans son article, Burglen (2000) rappelle les regles de 'annonce, qui doit
s'accompagner de propositions concrétes concernant la prise en charge de
’enfant.

Le diagnostic anténatal, avec ses implications psychologiques, tant pour les
parents que pour les médecins, fait 'objet d’'une littérature abondante, proba-
blement parce que les praticiens ont trouvé une meilleure sécurité dans le
développement technologique et dans I'’émergence de l'interdisciplinarité
face aux difficultés du diagnostic, du pronostic, de la décision de poursuite ou
d’arrét de la grossesse (Stotland, 1985 ; Zuskar, 1987). Kemp et coll. (1972)
démontrent une diminution de I'anxiété parentale aprés une consultation
prénatale avec le chirurgien, dans le cas d’anomalies curables. Les généticiens
explorent les effets psychologiques du conseil génétique et Kessler (1998)
décrit avec minutie les modalités de relation entre le praticien et les couples,
a la recherche de la « bonne distance empathique ».

Ces travaux démontrent lintérét grandissant pour la communication
médecin/patient, une conscience des effets des attitudes médicales sur I’atta-
chement ultérieur a 'enfant, et tentent d’aborder avec rigueur la logique des
émotions, méme si les résultats ne renvoient qu’a une position éthique de
base, qui avait cependant disparu de la culture médicale quotidienne par la
mise a ’écart de la dimension intersubjective.

Besoins exprimés par les parents face a la maladie
ou au handicap

La littérature témoigne d’un effort pour recueillir les souhaits des parents
— lesquels vont dans le méme sens que lors de 'annonce initiale — dans le
souci d’ajuster les modalités d’intervention, jusqu’alors centrées sur la prise
en charge spécifique de 'enfant.

Sloper (1999) relie cet effort 2 "émergence de mouvements de société tels
que les « Droits de ’enfant » aux Nations Unies. Il compare différents modes
d’intervention et souligne que les besoins des parents relevent de multiples
aspects de la vie familiale et que les modeles de type « holistique » sont les
plus efficaces car ils prennent en compte non seulement les difficultés propres
de 'enfant avec handicap, mais I’ensemble des facteurs de vulnérabilité envi-
ronnementaux. Il décrit des niveaux de stress parental importants, qui affec-
tent le développement cognitif, comportemental et social des enfants. Il
insiste sur la nécessité d’un soutien social relié a la prise en charge médicale,
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le comportement de I'enfant et les événements de vie majorant le niveau
d’anxiété plus que la sévérité du handicap. Mais beaucoup de parents hésitent
a demander de 'aide pour eux-mémes et la qualité de la relation avec les
intervenants est fondamentale pour qu'ils restent au centre de ’action.
Sloper estime qu’une grande part des besoins des parents ne trouve pas de
réponse et que 'acceés aux divers services reste une véritable bataille, par
manque de coordination et de lisibilité. Les modeles qui incluent un « key
worker » (Appleton, 1997) rejoignent le principe du « technicien d’inser-
tion » décrit dans les services régionaux d’aide et d’information (SRAI)
congus par I’Association frangaise contre les myopathies (AFM) (Roy, 1996).
En conclusion, Sloper compare la difficulté des parents au sein de multiples
services a celle des intervenants au sein de multiples programmes. Il déplore
le manque d’évaluation des méthodes qualitatives a grande échelle. Cet
article a le mérite de tenter une intégration de toutes les composantes qui
interviendront dans le développement de I'enfant par le biais des facteurs de
sécurité parentale et professionnelle.

Le constat que les besoins exprimés par les parents ne trouvent pas de
réponse est évoqué fréquemment (Kirk, 1998 ; Hendriks et coll., 2000).
Smith (2001) analyse les composantes du stress parental qui sont explorées
par d’autres auteurs: besoin de connaissances sur la maladie de Ienfant
(Starke et Moller, 2002), manque de prise en compte de la culture d’origine
dans la communication entre famille et médecins (Bracht et coll., 2002),
besoin de reconnaissance des contraintes de soins nécessités par 'enfant
handicapé... Lisolement est évoqué par la plupart des auteurs comme un
risque majeur.

Intervention précoce des la grossesse

Les auteurs qui ont effectué une revue de littérature concernant les
programmes d’intervention précoce aupres de populations « a risque » (en
général psychosocial), soulignent la meilleure efficacité de I'action débutant
en cours de grossesse. Pour Gauthier (2001), les ressorts de Defficacité tien-
nent 2 la particuliere sensibilité des futures meres dans cette période, décrite
depuis fort longtemps (Bibring, 1959 ; Ballou, 1978). Il rappelle 'apport
fondamental de la théorie de 'attachement (Bowlby, 1969, 1973 et 1980) qui
a sensibilisé 'opinion médicale et sociale vis-a-vis du role des parents dans le
développement de I'enfant. Dans ce domaine, les travaux de Klaus et Kennel
(1972) sur les effets des séparations précoces ne sont plus cités car leur
méthodologie a été invalidée, mais ils eurent cependant un impact considé-
rable sur les pratiques en maternité et aboutirent aux Etats-Unis a la ferme-
ture des pouponniéres.
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Les interventions précoces décrites par Gauthier (2001 et 2003) ont pour
objet de développer la qualité de soins maternels (caregiving), selon trois
formes principales :

e aider 4 développer la sensibilité maternelle aux signaux de Penfant ;

e aider une jeune meére a retrouver dans sa propre histoire les événements et
affects qui 'ont conduite a des modeles internes ot colére, méfiance et
tristesse rendent difficile de prendre soin de son jeune enfant, selon le modele
de Fraiberg (1975) ;

e travailler sur 'environnement socio-familial inadéquat qui empéche I'utili-
sation des énergies parentales toutes occupées a « survivre ».

Dans une synthése récente, Dumaret (2003) analyse vingt-six programmes
aux protocoles précis et présentant des évaluations de prises en charge
précoce et de support psycho-éducatif, 2 court et long termes aupres des
familles. Lhypothése qui sous-tend ces programmes est que les enfants vont
profiter directement des prises en charge socio-éducatives et indirectement
de l'aide dont auront bénéficié leurs parents. Les aspects cognitifs du dévelop-
pement ont été les plus faciles a évaluer, par rapport aux aspects socio-
affectifs et relationnels qui manquent plus souvent de méthodologies
rigoureuses. Les travaux de Olds (1995 et 1998) apparaissent les plus signifi-
catifs par leurs résultats :

e périnatals : réduction du taux de prématurité et de petit poids de naissance,
moins d’hospitalisations précoces des enfants ;

¢ 2 long terme : moins de stress parental, grossesses ultérieures moins rappro-
chées et moins nombreuses, diminution des comportements antisociaux et de
la dépendance sociale.

Dumaret (2003) conclut sur les causes d’une efficacité relative de ces
programmes coliteux. Face a des situations familiales marquées par I'adversité
et la grande précarité, une alliance thérapeutique et un accompagnement
médico-socio-éducatif doivent se prolonger de maniére durable en s’appuyant
sur des stratégies de réseau et incluant tous les services concernés dans la
durée.

Concernant l'intervention durant la grossesse, deux types de travaux trés
différents dans leurs approches méritent d’étre cités. Ceux de Mamelle et
coll. (1997) suggerent lefficacité d’une prise en charge psychologique dans la
diminution du taux de prématurité. Ceux de Mazurier et coll. (2000),
Molénat et coll. (2000), Lejeune et coll. (2004) associent les bienfaits d’une
intervention médicale prénatale et d’'un travail minutieux en réseau aupres
de populations particulierement vulnérables telles que les femmes enceintes
toxicomanes. Les résultats sont remarquables tant sur le plan obstétrico-
pédiatrique (diminution de la prématurité, du faible poids de naissance, des
souffrances feetales aigués) que social (arrét des placements autoritaires en
urgence, participation active des parents au traitement du syndrome de
sevrage...). Le ressort parait étre la confiance restaurée dans le systeme de
soins par un accueil bienveillant dés la premiere consultation de grossesse,
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qui prend en compte les besoins exprimés par la future mere dans le respect
de la confidentialité. L'intérét de cette méthode est de potentialiser les
ressources humaines préexistantes (suivi médical de grossesses a haut risque,
« unité-kangourou »...) et d’harmoniser I'action dans la continuité et la
cohérence inter-services, au-deld des cloisonnements institutionnels. En
revanche, le temps de liaison entre les différents professionnels est impor-
tant : les textes ministériels récents sur les réseaux en France en permettent
désormais la prise en charge par I'assurance maladie s'ils font 'objet d'un
projet pilote. Enfin, ce type d’action est essentiellement qualitatif : il s’agit en
grande partie de lutter contre les effets iatrogénes des pratiques, d’améliorer
la compliance aux soins par un meilleur ajustement des professionnels, ce qui
est plus difficile 2 évaluer que les programmes d’action selon la méthode
américaine.

Dans un ouvrage déja ancien d’analyse et de synthése des programmes
d’intervention précoce lancés durant le gouvernement Kennedy, Schorr
(1989) dégage les mécanismes d’efficacité de ces programmes. Une durée
d’intervention suffisante est un élément majeur mais les autres criteres sont
essentiellement qualitatifs et renvoient au sentiment de sécurité, de flexibi-
lité, de confiance, d’autonomie des équipes d’intervention. Ces mécanismes
sont tout A fait transposables dans d’autres politiques de santé comme en
France, ot I’écart entre les attentes des familles et les réponses données reste
important (Delaye et coll., 1994). Cependant, la mobilisation des pratiques
professionnelles reste lente car elle fait appel aux capacités de remise en
question des intervenants et suppose la prise en compte de ce qu'ils éprou-
vent eux-mémes, ce que l'on commence a entrevoir dans la littérature
descriptive récente (Gabel et coll., 2000).

Implication des familles dans la prise en charge et résultats

Nous avons vu que I'implication des familles commence par la reconnais-
sance de la place naturelle de parents ; ils ne doivent pas étre tenus a I'écart
et des réponses doivent étre apportées a leurs besoins spécifiques face au
handicap. Les limites d’'une approche « scientifique » selon les critéres habi-
tuels réduisent considérablement la compréhension des processus inter-
relationnels. Ceux qui prennent en charge les troubles psycho-affectifs des
enfants, les dépressions maternelles, les désordres familiaux post-natals,
entendent depuis fort longtemps les témoignages de parents porteurs de
séquelles traumatiques liées 2 la non prise en compte de leurs émotions. Ce
fut d’ailleurs un des moteurs du mouvement des pédopsychiatres vers la
périnatalité. Evaluer les effets nocifs de pratiques médicales « déshumani-
sées » n’elit servi qu'a renforcer la culpabilité des médecins, eux-mémes tres
peu armés, voire déformés par la formation recue a 'université et I'expérience
acquise durant les stages (Jéliu, 2001).
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Par ailleurs, la théorie de I'attachement, mais aussi les travaux des neurophy-
siologistes, ont renforcé la connaissance du role de I'environnement dans les
stimulations apportées a 'enfant, dans la transmission de patterns de sécurité
ou d’'insécurité (Fonagy, 1993), mais aussi dans le développement cérébral
(Damasio, 1994). Ce dernier auteur met en lumiere le réle de 'émotion dans
le développement cognitif et rejoint par Ia les premiéres hypothéses freu-
diennes, exprimées a I'époque de maniere métaphorique du fait du peu de
connaissances sur le cerveau.

Robinson et coll. (1997) soulignent la capacité de I'enfant a réguler ses
émotions (emotional regulation) comme élément déterminant pour son déve-
loppement, ce qui rejoint le fondement méme de toute approche clinique
d’inspiration psychodynamique. A coté de la théorie de I'attachement, il cite
la self-efficacy et la human ecology, cette derniere intégrant la qualité des
échanges entre intervenants et parents a la qualité de I'interaction parents-
enfant. Crockenberg (1981) a constaté une meilleure adaptation aux besoins
de I'enfant quand les parents ont fait eux-mémes I'expérience d’'un lien de
confiance avec un tiers. La qualité du lien mere-enfant est mesurée a 'aide
d’échelles d’« emotional availability ». Ces données qui prennent en compte le
registre intersubjectif sont retrouvées dans les derniers travaux de Olds
(1995, 1998). Elles peuvent s’appliquer a n’importe quel statut de ’enfant,
avec ou sans handicap avéré.

La plupart des auteurs évoquent la nécessité de se rapprocher des besoins des
parents et de respecter leur place. Le premier effet de I'implication des
parents est la diminution des effets pathogeénes liés aux attitudes profession-
nelles antérieures (méme s'ils ne sont pas cités ainsi) : diminution du stress,
meilleure relation avec lenfant, équilibre familial. Le role du pere a écé
mesuré dans ses effets sur le développement cognitif (Yogman, 1995) sans
qu'ait été évalué précédemment son « gommage » par le fonctionnement
classique des institutions. On ne peut que souligner la pauvreté des études
comparatives sur un sujet aussi important pour le devenir de 'enfant. En
effet, impliquer le pére passe aussi par la disponibilité des intervenants a son
égard : adaptation des horaires, consultation de son avis, attention 2 la place
qu'il occupe dans le discours maternel, ces aspects ne pouvant étre abordés
que de maniere descriptive, ce qui a été fait pour 'annonce du handicap.

Une étude récente menée aux Etats-Unis par Bailey et coll. (2004) porte sur
3 338 familles ayant un enfant récemment intégré dans un programme
d’intervention précoce ; elle évalue le degré de satisfaction des familles et
tente d’analyser les délais d’intervention. Ces délais apparaissent plus longs
pour les enfants présentant des « retards de développement » que pour ceux
chez lesquels un diagnostic a été établi. Bien qu’elle porte sur un échantillon
représentatif 2 1’échelle du pays, une limite de cette étude est qu’elle ne
concerne pas les familles qui n’ont pu accéder aux services d’intervention
précoce, ni celles dont I'enfant n’a pas été considéré comme éligible. Elle
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montre cependant un intérét croissant pour I'implication des parents (parti-
cipation, personnalisation, qualité de la relation avec les intervenants).

Travail en réseau et place du médecin généraliste

La nécessité d’'une meilleure complémentarité des établissements de soins a
ouvert sur la politique de réseau. Le réseau périnatal vise d’abord a une
organisation cohérente pour répondre aux différents types de naissances a
risque, mais au-dela, il vise a une modification profonde de I'état d’esprit qui
a animé ces dernieres décennies 'organisation des soins. En ce qui concerne
la place des parents, lesprit de réseau ne peut s'élaborer qu’a partir de
’expression de leurs besoins. Il existe un risque non négligeable d’institution-
naliser des réseaux, de privilégier le réseau spécialisé par rapport au réseau de
proximité. Leffort doit se porter sur la convergence entre organisation lisible
et respect des professionnels choisis par la famille. Nous avons vu, a partir des
problémes de toxicomanie, 'efficacité d’une réelle collaboration entre mater-
nités de niveau III (naissances a haut risque) et médecin généraliste, collabo-
ration facilitée par l'implication ancienne de ces médecins autour de
'addiction (réseaux ville-hopital) qu’ils ont a prendre en charge. Dans le cas
des familles les plus vulnérables, I'intérét du médecin de famille réside dans le
lien de confiance et de confidentialité d’une part, dans sa disponibilité et la
continuité de son action d’autre part (Toubin et Molénat, 1995 ; Molénat et

Toubin, 1996).

I1 est souvent dit que le médecin généraliste ne suit pas les grossesses. C’est en
grande partie vrai (différences régionales en particulier dans les zones de
grande précarité) mais sa présence mériterait d’étre activée pour une vision
plus globale de la dynamique familiale. La tendance de notre systéme médical
et social 2 développer une multiplicité d’interventions spécialisées produit
des effets négatifs, d’oti la revendication des parents d’étre aidés a se repérer.
Le généraliste pourrait étre le coordinateur de I'action, a condition que les
autres professionnels (hopital, PMI, psychiatres...) le reconnaissent dans ce
role et lui donnent les moyens de I'exercer (liaisons personnalisées et rapides,
renforcement de son importance aupres des parents).

La encore, 'évaluation est difficile et les études comparées sont pratiquement
inexistantes, faute d’études descriptives préalables. La remise en question des
pratiques commence a peine. En revanche, des expériences originales de
formations en réseau se diffusent peu a peu : il s’agit de reprendre les dossiers
difficiles en termes d’accompagnement avec tous les acteurs, aidés dans la
confrontation par un animateur spécialisé (exemple du programme du Fonds
d’aide a la qualité des soins de ville du Languedoc-Roussillon). En France, ce
type de regroupement des professionnels de toutes les disciplines concernées
dans la continuité, du secteur public et du secteur libéral, bloque sur le
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cloisonnement quasi imperméable des organismes de formation. Une circu-
laire ministérielle est a 'étude afin d’impulser cette politique (rapport
Molénat a la Direction de I'hospitalisation et de I'organisation des soins,
janvier 2004). Uindice de satisfaction des professionnels, la transmissibilité
de P'expérience, le nombre grandissant de participants sur le terrain sont les

premiers éléments qualitatifs d’évaluation.

Il s’agit d’une réforme profonde des mentalités, qui devrait freiner la demande
itérative de moyens supplémentaires qui a, jusqu’alors, été le mode essentiel
d’expression de I'insatisfaction des professionnels ou des familles.

Actrices importantes de I'interaction entre les soignants et les familles, les
associations sont nombreuses, répondant au désarroi des parents face aux
carences du systtme de soins et a la confusion des différents services.
Certaines, notamment parmi les plus anciennes, sont nées de 'absence de
structures d’accueil et sont devenues gestionnaires d’'un grand nombre
d’établissements spécialisés. D’autres se sont constituées avec le souci de
différencier un handicap particulier parmi les différentes formes de défi-
ciences possibles : elles permettent des réunions entre les familles et les
soignants ou éducateurs, ou entre parents concernés. Certaines associations
de parents se sont spécialisées dans la collecte de fonds pour la recherche et
ont développé des structures légeres d’aide aux familles, incluant la gestion de
travailleurs familiaux spécialisés.

En conclusion, la place des parents dans le systéme de soins est importante.
IIs sont impliqués et doivent étre reconnus dans leur entiére parentalité.
Dans les pathologies du lien, mére-enfant ou parents-enfant, la reconstruc-
tion de I'estime de soi est vraiment aidante lorsque les facteurs d’insécurité
relevent des conditions de vie actuelles ou d’expériences affectives traumati-
ques anciennes. Des prises en charge psychologiques des enfants concernés,
en lien étroit avec leur famille, peuvent étre débutées trés précocement.
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Intérét des réseaux
de prise en charge

Lorganisation des soins en réseau est érigée actuellement en modele, car ce
type d’organisation est I'un des seuls qui permette de coordonner une action
dans le domaine de la santé en utilisant le potentiel de I'ensemble des
acteurs : usagers, professionnels de santé, institutions et décideurs. L'objectif
de ce chapitre est d’analyser comment une telle organisation en réseau
permet de diminuer I'incidence du handicap d’origine périnatale.

Réseaux de soins périnatals

La coordination des intervenants en matiére de soins périnatals existe sous la
forme de réseaux organisés.

Typologie des réseaux de soins périnatals

Les soins périnatals couvrent un éventail de soins trés large : suivi de gros-
sesse, accouchement, soins du post-partum, soins néonatals et suivi de popu-
lations a risque psychosocial ou a risque de développer un handicap. Par
ailleurs, le terme méme de réseau recouvre des organisations tres différentes
(Naiditch et Brémond, 1998). Aussi, dans le domaine de la périnatalogie,
différents types de réseaux existent, formalisés pour la plupart. Ces réseaux
sont organisés autour de thématiques plus ou moins spécifiques et mettent en
relation différents acteurs de la périnatalogie.

Les réseaux de coopération inter-hospitaliere permettent aux femmes d’étre
prises en charge dans un établissement adapté a leur situation médicale. Ce
sont eux qui se sont le plus développés sous I'impulsion des décrets de périna-
talogie de 1998. Ces réseaux sont organisés au sein de bassins de population
et sont présents dans la plupart des régions (Cornet et coll., 1999). Ces
réseaux de coopération inter-hospitalieére permettent d’orienter les méres en
situation A risque vers des lieux d’hospitalisation possédant des plateaux

techniques adaptés a ces situations. Ces réseaux sont donc organisés pour
prendre au mieux en charge les situations dont le caractere « a risque » a déja
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été reconnu, ce qui ne correspond qu’a une partie des situations a risque de
handicap ultérieur.

D’autres formes d’organisation de soins, en particulier sous forme de
nouveaux types de réseaux de soins, sont donc nécessaires pour couvrir
I'ensemble du champ de la médecine périnatale. Clest le cas des réseaux
ville-hopital pour le suivi de grossesse de la population générale. Ils mettent
en relation médecins généralistes intéressés par le suivi de grossesse, sages-
femmes libérales, PMI et structures hospitalieres publiques et privées. Ces
réseaux ville-hopital, dits « réseaux d’amont », sont beaucoup plus complexes
a mettre en place a I'échelle d'une région du fait du nombre important
d’interlocuteurs. Certains réseaux sont orientés sur des populations plus
spécifiques, comme les populations en situation de précarité (Lejeune et coll.,

2004).

Parmi les réseaux existant, des réseaux mixtes ville-hdpital et de coopération
inter-hospitaliere organisent au niveau régional le diagnostic anténatal. Des
réseaux ville-hopital permettent d’organiser le retour & domicile en suite de
couches (Vial et coll., 2003). La coordination au sein d’'un réseau de santé
périnatale de I'ensemble de ces réseaux est souhaitable pour maintenir une
cohésion et permettre d’englober des actions de sensibilisation et d’informa-
tion de la population. Le but de tels réseaux est de créer une culture
commune parmi l'ensemble des acteurs, de mettre a la disposition de ces
acteurs des outils communs, et de les mobiliser pour atteindre des objectifs
partagés afin d’améliorer I’état de santé périnatale de la population.

Réseaux de soins périnatals et diminution du risque

Certains arguments sont en faveur de I’hypothese selon laquelle les réseaux
de soins contribuent a la diminution du risque de handicap périnatal. Une
meilleure coordination des soins améliore I’état de santé de la population. Ce
fait a été essentiellement étudié en périnatalogie sous I'angle de la régionali-
sation des soins, un des principaux objectifs des réseaux de coopération
inter-hospitaliere. La régionalisation améliore les indicateurs de santé périna-
tale en termes de mortalité périnatale et de morbidité néonatale (Rozé et
coll., 1998 ; Truffert et coll., 1998 ; Warner et coll., 2004). La diminution de
mortalité périnatale est surtout observée dans sa composante feetale (Kirby,
1996). Plusieurs publications indiquent que ce gain s’accompagne d’une
diminution de la morbidité néonatale et démontrent une réduction des
lésions cérébrales ou une amélioration d’un score de développement (Kirby,
1996). Le gain en mortalité et en morbidité sévere est plus important pour les
nouveau-nés de 1 000 a 1 500 g que pour ceux de poids inférieur a 1 000 g
(Warner et coll., 2004). Il est donc logique de s’attendre & une évolution
favorable des indicateurs de santé si 'on coordonne les soins périnatals.
Ainsi, une organisation des soins en amont de la naissance et autour de la
naissance contribue a diminuer la mortalité et la morbidité d’origine périna-
tale.
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Mais l'influence d’une meilleure coordination des soins périnatals sur 1'évolu-
tion du nombre absolu d’enfants survivant avec un risque de développer un
handicap est plus délicate 2 démontrer. Si 'amélioration des soins contribue
a diminuer le nombre d’enfants 2 risque de développer un handicap parmi les
enfants qui survivaient auparavant (Truffert et coll., 1998 ; Warner et coll.,
2004), elle augmente mathématiquement le nombre absolu d’enfants a risque
du fait de 'augmentation du nombre absolu de nouveau-nés survivants appar-
tenant a ces populations 2 risque.

Réseaux de suivi des enfants a risque, ou réseaux d’aval

Les réseaux de soins périnatals doivent étre prolongés par un réseau de suivi
des populations 2 risque de développer un handicap, et ceci pour plusieurs
raisons.

Les progres de la médecine périnatale au cours des deux derniéres décennies
permettent a des enfants prématurés de trés petit poids ou des enfants a terme
présentant des pathologies périnatales séveres de survivre. Ces enfants sont a
risque de développer des troubles du développement de type cognitif. Aussi,
un réseau de soins périnatals doit comporter une organisation du suivi jusqu’a
I'age scolaire des enfants a risque de développer un handicap. De plus, les
progres de la médecine néonatale ont eu tendance a banaliser la prématurité
simple (32 & 34 semaines d’aménorrhée — SA -), voire la grande prématurité
(29 2 31 SA). La plupart des experts considerent que ces enfants sont égale-
ment a risque de développer des troubles du développement et doivent étre
suivis. Le nombre d’enfants a suivre peut étre évalué entre 2 et 3 % de la
population générale.

Organiser sous forme de réseau le suivi permet de mettre a disposition et au
service des familles d’enfants & risque un ensemble cohérent d’acteurs de
santé. Les parents d’anciens prématurés se plaignent d’avoir été abandonnés a
la sortie du service de néonatalogie. Les parents de grands prématurés, mais
également de prématurés modérés, recourent souvent aux soins apres ’hospi-
talisation initiale (Blondel et coll., 2003). Ils sont confrontés a un ensemble
de professionnels plus ou moins informés et compétents dans I'accompagne-
ment de leur enfant. Labsence de consensus et de référentiel contribue a cet
état de fait. Labsence de coordination des structures de soins spécialisées
dans les mono ou pluri-déficiences participe au manque de lisibilité de la
politique de santé dans le domaine de I'enfance handicapée, aux yeux de la
population et des professionnels de santé. A I'inverse, la mise en place d’'une
prise en charge précoce est trés appréciée par les parents et facilite grande-
ment les premieéres années de vie de leur enfant a risque de développer un
handicap d’origine périnatale (Bailey et coll., 2004).

Cette organisation en réseau doit intégrer les structures existantes et utiliser
leurs compétences. Mais ces structures sont en nombre insuffisant pour

261

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

262

prendre en charge le suivi de I'ensemble de la population a risque. Il faut
donc faire participer un plus large éventail de professionnels a cette action de
dépistage, d’our la nécessité de recourir a un réseau de suivi pour former ces
professionnels, d’utiliser un outil commun et de coordonner ce suivi au
niveau régional.

Objectifs des réseaux de suivi

Lobjectif de tels réseaux de suivi est double. Lobjectif principal est d’orga-
niser de facon cohérente le suivi post-natal, afiin d’améliorer 'acces a une
prise en charge précoce des incapacités ou limitations sensorielles, motrices
ou développementales pour en diminuer les conséquences. 11 s’agit d’éviter ou
de limiter le handicap secondaire et d’éviter une errance médicale et un
sentiment d’abandon aux parents d’enfants développant des incapacités, par
un encadrement et une aide efficaces et pertinents (figures 15.1 et 15.2).
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Figure 15.1 : Situation actuelle ou la trajectoire du patient a risque de déve-
lopper une incapacité apres les soins périnatals reste aléatoire, dépendante
des aléas du suivi
CAMSP : centres d’action médico-sociale précoce

Lobjectif secondaire est de permettre une évaluation a long terme de la
politique périnatale régionale et donc du réseau de soins périnatals. Cette
évaluation est indispensable car les pratiques de soins en médecine périnatale
se sont modifiées trés profondément sans avoir été évaluées a long terme : par
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Figure 15.2 : Situation espérée apres la mise en place du réseau d’aval qui
oriente les patients a haut risque vers les structures adaptées a la prise en
charge précoce

exemple, augmentation du nombre absolu de nouveau-nés grands prématurés
par décision médicale entre 1986 et 1995 dans la région des Pays de la Loire
(Branger et coll., 1997), et augmentation des grossesses gémellaires sur une
période aussi courte, entre 1995 et 1998, en France (Blondel et coll., 2001).

Organisation des réseaux de suivi

Organiser un réseau de suivi a partir d'un réseau de soins périnatals est
relativement simple. Le succes de I'implantation des réseaux de soins périna-
tals dans certaines régions (Bourgogne, Pays de la Loire, réseau du sud de la
région parisienne) constitue un terreau favorable a I'implantation de réseaux
de suivi, appelés « réseaux d’aval des réseaux de soins périnatals ». Une
expérience est en cours autour de Clamart et en Pays de la Loire (Zupan et
Dehan, 2001 ; Rozé et coll., 2004). Plusieurs réseaux sont en cours d’élabora-
tion (Bourgogne, Paca). Lorganisation d’'un réseau d’aval repose essentielle-
ment sur le principe d’une meilleure coordination des professionnels et des
structures de soins (Rozé et coll., 2004). La mise en place d’une cellule de
coordination, la création d’un outil commun de suivi sous la forme d’un
dossier commun, papier et informatisé sur serveur régional, 'organisation de
formations pour utiliser cet outil, le recours a des consultations spécialisées
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sont les principaux moyens qui permettent de mettre en place un tel réseau.
La cellule de coordination permet de vérifier les inclusions, d’éviter les perdus
de vue par des rappels aupres des parents qui ont accepté ce mode de suivi en
signant la charte patient du réseau de suivi. Un outil commun relativement
simple est nécessaire. La grille d’évaluation de la fonction neuromotrice
proposée par Amiel-Tison et Gosselin semble un outil utilisable par un grand
nombre de professionnels aprés une formation de quelques jours. Cette grille
d’évaluation neuromotrice a été enrichie d’outils d’évaluation du développe-
ment neuropsychologique (Amiel-Tison et Gosselin, 1998 ; Gosselin et coll.,
2002 ; Gosselin et Amiel-Tison, 2004). Un dossier papier et informatisé,
partagé par les intervenants est un outil indispensable qui permet de main-
tenir une cohésion entre les différents acteurs.

Evaluation des réseaux de suivi

Lévaluation doit étre triple : quantitative, qualitative et économique.
L'évaluation quantitative est relativement facile : pourcentage d’enfants
inclus et suivis jusqu’a 5 ans, nombre d’items remplis par grille d’examen.
L’évaluation un an apres la mise en place du réseau régional de suivi « grandir
ensemble en Pays de la Loire » montre la faisabilité d’un tel réseau. Presque
1 000 enfants suivis de cette région sur les 40 000 enfants nés sur cette
période ont été inclus. Le taux de suivi se maintient a plus de 80 % (Rozé et

coll., 2004).

L'évaluation qualitative est plus délicate a réaliser : satisfaction des parents,
nombre d’enfants développant un handicap d’origine périnatale non repérés
par le réseau de suivi, amélioration de la qualité de vie des enfants pris en
charge précocement. Cest cette évaluation qualitative des réseaux expéri-
mentaux mis en place qui permettra de conclure ou non a la nécessité de
généraliser les expériences en cours.

Le surcolit de I'organisation en réseau n’est pas négligeable. Ce n’est pas tant
le cofit de la structure « réseau », qui reste modeste (moins de 20 euros par
enfant et par année de suivi dans le réseau Pays de la Loire), que I'indemni-
sation des professionnels libéraux pour le remplissage et la communication 2
la coordination du dossier de suivi. Aussi, il est indispensable de réaliser une
évaluation économique, en prenant également en compte la satisfaction des
parents (Bailey et coll., 2004). Un autre facteur a prendre en compte, mais
plus délicat & démontrer, est un gain en termes d’état de santé du fait d’une
prise en charge précoce et coordonnée des enfants a risque de développer un
handicap (The infant health and development program, 1990 ; Achenbach et
coll., 1993 ; McCarton et coll., 1997).

En conclusion, I'organisation en réseau n’est pas seulement un effet de mode.
Il s’agit véritablement d’une évolution culturelle de I'organisation des soins.
Auparavant, le développement de l'offre de soins se faisait a partir d'un
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développement plus ou moins anarchique de différentes institutions ou de
clienteles de professionnels de santé. Le réseau permet une organisation des
soins centrée sur les besoins de santé de la population en favorisant le plus
possible la coopération entre les différents acteurs du systéme de santé.

Dans le cadre des soins périnatals, un certain nombre d’arguments font
penser que les réseaux régionaux de coopération inter-hospitaliere diminuent
la mortalité et la morbidité périnatale et que les réseaux de suivi, en aval,

tendent 2 faire diminuer le nombre d’enfants a risque de développer un
handicap d’origine périnatale.
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Analyse des dispositifs
réglementaires de prise en charge
en France

Les programmes de prévention, de dépistage et de prise en charge précoce des
handicaps d’origine périnatale ciblent la période prénatale et les enfants de O
a 3 ans. Sur les 750 000 enfants qui naissent chaque année en France,
environ 1 500 (2 %o) vont présenter un handicap moteur d’origine périnatale
qui devra étre pris en charge non seulement pendant la petite enfance, mais
aussi pendant la période scolaire et a I'Age adulte (Hagberg et coll., 1984 ;
Rumeau-Rouquette, 1995).

Selon I'enquéte Handicaps, incapacités, dépendance (HID) (tableau 16.1),
on peut estimer 2 90 223 le nombre de personnes 4gées de 5 a 59 ans qui
présentaient en 1999 une déficience motrice qui pouvait étre rapportée a la
période périnatale (IMC ou IMOC)*. Cette déficience pouvait étre associée
ou non 2 un retard mental ou a d’autres déficiences visuelles ou auditives.
Parmi ces personnes, 7 790 vivaient en institution (Combier et coll., 2001).

Dispositifs réglementaires en France

Les enfants présentant des handicaps d’origine périnatale ne bénéficient pas
d’une politique spécifique de prise en charge. Quelle que soit la déficience ou
son origine, les enfants handicapés de 0 a 6 ans, comme tous les enfants,
relevent de la protection maternelle et infantile pour la partie dépistage du
handicap, prise en charge médico-sociale, modes d’accueil, et des textes
législatifs et réglementaires spécifiques aux enfants et adolescents handicapés
de moins de 20 ans.

Depuis les lois de décentralisation (1982), la protection maternelle et infan-
tile (PMI) est de la compétence des conseils généraux. LEtat conserve tout
ce qui concerne la reconnaissance du handicap, I'évaluation du degré d’inva-
lidité et Pattribution des aides financiéres. Par ailleurs, I’Etat assure la tutelle

4. IMC : infirmité motrice cérébrale ; IMOC : infirmité motrice d’origine cérébrale ou cerebral
palsy dans la littérature anglo-saxonne
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Tableau 16.1 : Estimation du nombre d’enfants d’age scolaire et d’adultes de
moins de 60 ans qui en France présentent une infirmité motrice d’origine
périnatale, a partir des données de I’enquéte Handicaps, incapacités, dépen-
dance (HID), 1998-1999

Domicile Etablissements Total
Garcons 43424 4418 47 842
Filles 39009 3372 42 381
5-19 ans 25480 2469 27 949
20-59 ans 56 953 5321 62 274
Total 82433 7790 90 223

de tous les établissements médico-sociaux qui ne sont pas de la compétence
des départements. LEtat est aussi chargé de 'orientation des enfants dans les
différentes structures. La gestion des dossiers individuels (reconnaissance du
handicap par la société, maintien des personnes en milieu ordinaire, orienta-
tion vers des structures spécialisées, attribution des aides) a été confiée aux
commissions départementales de I’éducation spéciale (CDES), gérées au
niveau des directions départementales des affaires sanitaires et sociales

(DDASS) dans les départements.

Compétence des collectivités territoriales

Les compétences des collectivités territoriales s’exercent au niveau de la
prévention, du dépistage et de la prise en charge du handicap.

Prévention et dépistage du handicap

Les départements sont tenus de mettre en place des consultations de protec-
tion maternelle et infantile qu’ils gerent eux-mémes ou par voie de conven-
tions passées avec des municipalités, des hopitaux, des associations, ainsi que
des actions de prévention médico-sociale a domicile. Le nombre minimum de
consultations a affecter dans les centres, la qualification et le nombre de
professionnels sont fixés par décret. Ces consultations et actions a domicile
sont ouvertes et offertes a tous, sans conditions de ressources. Elles sont
financées par 'impdt, mais les caisses d’assurance maladie remboursent aux
départements les actes pratiqués chez leurs ressortissants. Les caisses peuvent
également, par voie de convention, participer sur leurs fonds d’action sani-
taire et sociale aux autres actions menées par le département au titre de la

PMI.

Les compétences dévolues au département sont exercées sous l'autorité du
président du conseil général par le service de PMI. Celui-ci est placé sous la
responsabilité d'un médecin dont les qualifications professionnelles sont
fixées par voie réglementaire (art. L2112-1 du Code de la santé publique).
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Gestion des statistiques sanitaires et définition des politiques de santé

Lors de I'élaboration du premier plan de périnatalité (1971) qui s'était expli-
citement donné comme objectif une diminution des handicaps d’origine
périnatale’, on avait constaté une absence de données épidémiologiques les
concernant au niveau national. Ceci avait conduit 2 la mise en place des
certificats de santé (CS) des 8% jour, 9° mois et 24° mois et a I'instauration
d’une base de données nationales dont le principe est le suivant :

e le médecin responsable du service de PMI est destinataire des CS remplis
lors des examens réglementaires et obligatoires de 'enfant. La gestion et le
traitement des données nominatives des certificats de santé sont placés sous
sa responsabilité sans qu'il soit soumis a une hiérarchie pour cette activité.
Seules des informations anonymes et agrégées seront transmises annuelle-
ment au ministere de la Santé ;

e le président du conseil général doit chaque année organiser une réunion ot
sont analysés, outre les données des CS, des indicateurs sanitaires et sociaux
utiles 2 la détermination des besoins des populations et des actions a entre-
prendre en matiere de PMI (art. R2112-8). Le nombre des enfants présentant
un handicap figure parmi les indicateurs cités. Doivent participer a cette
réunion « des représentants des établissements de santé et des établissements

libéraux, des organismes de sécurité sociale et des services concernés de
I'Etat ».

Prise en charge du handicap dans les centres d’action médico-sociale précoce

Les centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) ont été créés par la
loi d’orientation du 30 juin 1975 pour aider les familles confrontées a 'expé-
rience douloureuse qu’est la naissance d'un enfant handicapé. Ils sont agréés
a la fois par les conseils généraux et par I'assurance maladie. Ils ont pour
missions le dépistage, le diagnostic et la rééducation des handicaps chez les
enfants de moins de 6 ans. Ils peuvent fonctionner dans les locaux d’une
consultation hospitaliere, de PMI, d’un dispensaire d’hygiéne mentale, d’'un
centre médico-psycho-pédagogique ou d’un établissement habilité a recevoir
des enfants d’Age préscolaire atteints de handicaps sensoriels, moteurs ou
mentaux®. Ils assurent également une guidance familiale dans les soins et
'éducation spécialisée requis par I’enfant. Les CAMSP sont soit spécialisés,
soit polyvalents avec des sections spécialisées. Ils peuvent étre gérés par des
associations, certains dépendent directement des conseils généraux. Ils sont
financés a 80 % par I'assurance maladie et 20 % par les départements.

En dehors de I'agrément et du financement des CAMSP (dans le cadre des
dépenses médico-sociales pour les enfants de moins de 6 ans), aucune autre

5. L'unité de calcul du colt des interventions était « 'année de vie gagnée sans handicap »
6. Annexe XXXII bis ajoutée par le décret n® 76-389 du 15 avril 1976 au décret n°® 56-284 du
9 mars 1956
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obligation n’est faite aux conseils généraux en matie¢re de prise en charge
spécifique des enfants handicapés.

Mode d’accueil des enfants de moins de 6 ans

Lautorisation et la surveillance des modes d’accueil des enfants de 0 4 6 ans,
y compris les assistantes maternelles, sont de la compétence des conseils
généraux qui autorisent et contrdlent les structures (créches, jardins
d’enfants, haltes-garderies, structures innovantes...). Les garderies péri-
scolaires pour les enfants de moins de 6 ans sont sous le contrdle du médecin
responsable du service de PMI. Seules les pouponniéres a caractere sanitaire
qui hébergent en garde compléte des enfants malades, 4gés de moins de 3 ans
et qui sont classés établissements sanitaires, ne relevent en aucune sorte de la
compétence des conseils généraux et échappent a la surveillance du médecin

de PML

Bien que le décret du 1°" aotit 2000 considere que les établissements et
services qui accueillent des enfants de moins de 6 ans « concourent a 'inté-
gration sociale de ceux de ces enfants ayant un handicap ou atteints d’une
maladie chronique », ceci n’a rien de contraignant et les modalités d’inscrip-
tion, le nombre de places réservées et le type de handicap pris en charge
varient en fonction des politiques locales.

Il existe toutefois au niveau des CAF des incitatifs financiers pour que plus de
places soient accordées aux enfants handicapés’. Par exemple, sont « exclus
des nouveaux contrats d'investissement signés par la CAF, les équipements
dont la conception, la réalisation et les modalités de fonctionnement (projet
socio-éducatif) ne permettraient pas le cas échéant 'accueil d’enfant(s)
handicapé(s) ». De méme les « contrats enfance » s’attachent a favoriser
'accueil des jeunes enfants handicapés. Lapport financier que représentent
ces contrats permet de renforcer les équipes des établissements concernés
(Paris®, Conseil général de I'lsere”).

Interventions de I'Etat sur les départements

En ce qui concerne les prérogatives de 'Etat, une Commission départemen-
tale de 'éducation spéciale (CDES) a été créée dans chaque département par
la loi d’orientation de 1975. Elle est composée de 12 membres et présidée par
I'inspecteur d’académie ou le directeur de la DDASS.

7. Circulaire cabinet n°®2000-341 du 19 juillet 2000 relative au fonds d’investissement excep-
tionnel en faveur de I'accueil de la petite enfance. Ministére délégué a la Famille et a 'Enfance,
Bulletin officiel n® 2000-30. http://www.sante.gouv.fr

8. Documents de la mairie de Paris : Paris favorise I'accueil en creche des enfants porteurs de
handicap, 4 décembre 2003 ; Visite du CAMSP Rozanoff et de la creche municipale de la rue
Cotte, 8 décembre 2003

9. Contrat expérimental accueil des jeunes enfants ; Caisse d’allocation familiale de Grenoble
et de Vienne. Conseil général de I'lsere, janvier 2003. http://cg38.frFfCommun/DelibArrete/
CP/2003/0301/d04CG.htm (26.01.2004)
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La CDES est chargée d’évaluer avec précision la situation de chaque enfant
et de déterminer les prises en charge et les aides qui lui conviennent. Ses
compétences s’étendent de O a 20 ans. Elle peut étre saisie non seulement par
les parents ou les personnes qui ont la garde de I’enfant, mais aussi par toute
personne qui doit s’'occuper de 'enfant. Dans tous les cas, les parents doivent
étre prévenus.

La CDES peut maintenir 'enfant en milieu ordinaire, c’est-a-dire, pour les 3
a 6 ans, ’école maternelle, ou 'orienter vers un établissement médico-social
adapté a son handicap. Ces établissements recoivent les enfants et adoles-
cents de 3 a 20 ans (Monteil, 2004). Elle peut également autoriser, pour les
enfants de 0 a 20 ans, I'intervention des services d’éducation spéciale et de
soins 2 domicile. Les décisions prises engagent 2 la fois les financeurs (orga-
nismes de sécurité sociale) et les établissements ou services concernés.
Lorsque la décision ne convient pas a la famille, celle-ci peut faire appel.

La CDES se prononce également sur le droit de I'enfant a percevoir une
allocation d’éducation spéciale (AES). UAES est une prestation familiale
destinée a aider les parents a faire face aux dépenses liées a I'éducation des
enfants qui présentent un handicap entrainant une incapacité reconnue par
la CDES d’au moins 80 % ou entre 50 et 80 % lorsqu’ils bénéficient d’une
éducation spéciale (Triomphe et Hermange, 2001; Centre technique
national d’études et de recherches sur les handicaps et les inadaptations
[CTNERHI], 2004). Elle peut étre percue dés la naissance de l’enfant et
jusqu’a 'Age de 20 ans. Elle est versée mensuellement par la caisse d’alloca-
tions familiales. Son attribution et son refus ne sont pas définitifs, les dossiers
sont revus périodiquement par la CDES pour tenir compte de I’évolution des
incapacités.

L AES peut étre assortie d'un complément en cas de handicap particuliere-
ment lourd qui occasionne des dépenses importantes ou lorsque la présence
d’une tierce personne est indispensable aupres de 'enfant. On compte 6 caté-
gories de compléments, d'un montant monétaire croissant. Larrété du
24 avril 2002 en fixe les conditions d’attribution. Par ailleurs, la CDES peut
attribuer, sous certaines conditions, une carte d’invalidité.

Les décisions sont prises pour une période limitée, ce qui permet de revoir
régulierement le dossier. Lorsque les décisions n’entrainent pas de dépenses
autres que ce qui a trait 2 la scolarité, la CDES confie le dossier a la commis-
sion de circonscription (CCPE pour I’école maternelle) a laquelle participe le

médecin de PMI.

Prise en charge médicale et médico-sociale

On peut distinguer trois niveaux :
e la prévention du handicap ; 271
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e le dépistage du handicap ;
e la prise en charge de I'enfant porteur d’'un handicap.

Prévention des handicaps d’origine périnatale

C’est Pobjectif des examens systématiques réalisés pendant la grossesse
(art. L2122-1) et du transfert antepartum des meéres vers des établissements
équipés pour pouvoir prendre en charge les grossesses a haut risque et les
nouveau-nés trés prématurés dés leur naissance. Ceci a été rendu possible par
la mise en réseau des établissements d’accouchement (décrets de 1998).

Dépistage des handicaps d’origine périnatale

Seule une prise en charge précoce des nouveau-nés qui présentent une défi-
cience motrice, visuelle ou auditive avant que les lésions ne se soient fixées
peut améliorer le pronostic, d’ot I'intérét d’'un dépistage précoce (Anaes,
1999 et 2002).

Enfants a haut risque

Les enfants qui ont été hospitalisés en période néonatale et qui sont 2 tres
haut risque de handicap vont étre adressés des leur sortie & une consultation
spécialisée assurée par I'hopital ou 2 un centre d’action médico-sociale
précoce. Le nombre des consultations, la nature et le nombre des examens
complémentaires sont définis au cas par cas, selon les besoins de I'enfant.
Leur financement reléve de 'assurance maladie.

Enfants a bas risque

Pour tous les autres enfants, un premier bilan est obligatoirement fait dans les
8 premiers jours de vie en général a la maternité. Il peut comporter, dans un
certain nombre d’établissements, un dépistage de la surdité (Anaes, 1999).
Une plaquette d’'information sur la nécessité de dépister tot les troubles
visuels et auditifs, destinée aux parents, a été insérée dans les carnets de santé
distribués pour chaque enfant a la naissance (art. L2132-1).

Apres la sortie de la maternité, la surveillance du développement de I’enfant
et le dépistage des déficiences sont assurés par les pédiatres et les médecins
généralistes, qu'ils exercent en cabinet de ville ou en PMI. Des campagnes de
sensibilisation et de formation des médecins au dépistage précoce des handi-
caps d’origine périnatale ont été menées par les conseils généraux en direc-
tion des médecins de PMI et par certaines universités. La campagne
« handicap-agir tot » organisée par I’Association nationale des équipes
contribuant a 'action médico-sociale précoce (ANECAMSP), dans le cadre
des actions de formation continue (Bremond, 2001 ; Rolley et coll., 2001),
s’adresse 2 toutes les personnes susceptibles de prendre en charge des enfants.
Cette campagne peut étre appuyée par les conseils généraux et les conseils
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départementaux de 1'Ordre des médecins (Breau, 2004). Certains conseils
généraux ont mis en place des actions de sensibilisation et d’'information de
'ensemble des professionnels et de la population en éditant des plaquettes ou
en créant un site Internet.

La législation prévoit 20 examens obligatoires de la naissance 2 6 ans révolus.
Les examens des 9¢ et 24° mois doivent étre des bilans complets et, comme
celui fait dans les 8 premiers jours a la maternité, donner lieu a I'établisse-
ment d’un certificat de santé (art. L2132-2 ; R2132-1 ; R2132-2 ; R2132-3).
Ces examens, en plus de l'appréciation du développement somatique et
psychomoteur, doivent comporter un examen de la vue ot 'on recherche la
présence d’un strabisme ou d’un nystagmus ainsi qu'un examen auditif avec
'analyse de la présence ou de I'absence de réaction a des stimuli sonores. La
circulaire ministérielle de 1977 recommande I'emploi de jouets sonores
étalonnés pour le dépistage auditif. Si nécessaire, des examens complémen-
taires ou des consultations spécialisées peuvent étre demandés. Lorsqu'un
handicap est suspecté chez un enfant, celui-ci peut étre adressé soit a un
spécialiste de ville ou hospitalier, soit 2 un CAMSP (art. L343-1 et
1.343-2)"°. Les résultats de ces bilans doivent étre consignés dans le carnet de
santé de 'enfant.

Le médecin qui examine I'enfant lors de ces bilans est tenu, quel que soit son
mode d’exercice (PMI, libéral, hospitalier...), de remplir le CS fourni a la
naissance avec le carnet de santé et de le renvoyer sous 8 jours, sous pli fermé
et confidentiel, au médecin responsable du service de PMI du département de
résidence de l'enfant (art. L2132-3 ; art. R2132-3). Depuis le 25 septem-
bre 2003, les médecins généralistes, comme les pédiatres, percoivent une
majoration de leurs honoraires dénommeée « forfait pédiatrique » pour effec-
tuer ces bilans des 8¢ jour, 9° mois et 24° mois et remplir les CS correspon-
dants. Ce forfait, comme les 20 consultations obligatoires et les examens
complémentaires demandés lors des bilans, sont pris en charge a 100 % par
les caisses d’assurance maladie.

Prise en charge des handicaps d’origine périnatale

Selon le handicap et les moyens disponibles, 'enfant peut étre pris en charge
en ville, 2 ’hopital ou par un service spécialisé.

Centres d’action médico-sociale précoce

Les parents peuvent étre orientés vers un CAMSP par leur médecin traitant,
un pédiatre libéral, un médecin hospitalier ou de PMI, la creche, la mater-
nelle. Cette orientation ne reléve pas de la CDES.

10. Code de l'action sociale et des familles (partie législative), chapitre 3 : centres d’action
médico-sociale précoce
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Apres un premier bilan, 'enfant pourra soit étre adressé a un autre service,
soit étre pris en charge par I'équipe pluridisciplinaire du centre. Cette équipe
est composée des médecins (pédiatre, psychiatre, médecin de rééducation
fonctionnelle...), du personnel paramédical (kinésithérapeute, orthopho-
niste, psychomotricien, psychologue...), d’une assistante sociale et d’éduca-
teurs spécialisés qui travaillent en complémentarité. La prise en charge par
I'équipe pluridisciplinaire s'effectue sous forme de cures ambulatoires.
Lenfant se rend au centre quelques demi-journées par semaine, mais comme
I’ensemble des actions doit favoriser linsertion du jeune enfant dans son
milieu familial et social, certains personnels peuvent se rendre a domicile.

Une des interventions des CAMSP est de rechercher, en liaison avec les
familles, les modalités d’adaptation des conditions éducatives du jeune
enfant handicapé qui permettront son maintien dans son milieu naturel.
Léquipe favorisera l'intégration des enfants, d’abord dans des structures
d’accueil de la petite enfance, puis en collaboration avec la CCPE a I’école
maternelle.

La double vocation des CAMSP, médico-sociale (guidance familiale) et
médicale (prévention et traitement), induit un financement conjoint des
départements au titre de la PMI (20 %) et de 'assurance maladie (80 %). La
dotation globale annuelle est arrétée conjointement par le président du
conseil général et le représentant de I'Etat dans le département, aprés avis de
la caisse régionale d’assurance maladie.

La prise en charge par le CAMSP concerne les enfants de 0 2 6 ans. Elle est
gratuite pour les familles. Toutefois, le remboursement des frais de transport,
hors dotation globale, releve de la décision des médecins conseils.

Etablissements et services pour enfants et adolescents handicapés

A partir de 3 ans, lenfant peut étre orienté par la CDES vers un établisse-
ment médico-social adapté a son type de déficiences (tableau 16.1I). On
distingue les établissements pour enfants déficients intellectuels, pour poly-
handicapés, pour déficients moteurs, des instituts de rééducation pour les
enfants qui présentent des troubles du comportement mais qui ont des capa-
cités intellectuelles normales, des instituts d’éducation sensorielle pour défi-
cients visuels, pour déficients auditifs et pour enfants a la fois sourds et

aveugles (Monteil, 2001).

Il existe différents types de prise en charge dans ces établissements : 'internat
qui concerne les enfants qui dorment en établissement, Iexternat qui
concerne les enfants qui ne fréquentent les établissement que dans la journée

(Monteil, 2001).

Parmi ces structures, plus de huit sur dix sont gérées par des associations. Elles
sont cofinancées par l'assurance maladie, sous forme d’un prix de journée, et
par I'Etat au titre de I'Education nationale (Monteil, 2004).
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Tableau 16.11 : Enquéte ES Etablissements d’éducation spéciale : statistique
réalisée au 01-01-1998 (d’apres Monteil, 2001)

Nombre de Nombre de places
structures
Internat Total

Etablissements pour enfants déficients intellectuels 1194 26774 73518
Etablissements pour polyhandicapés 132 2090 4057
Etablissements pour déficients moteurs 125 3621 7767
Instituts d'éducation sensorielle pour déficients visuels 33 1232 2235
Instituts d’éducation sensorielle pour déficients auditifs 87 3178 7 606
Instituts d'éducation sensorielle pour sourds et aveugles 18 872 1936
Instituts de rééducation 345 10 558 16 880

Services d’éducation spéciale et de soins a domicile

Les services d’éducation spéciale et de soins a domicile (SESSAD) sont
constitués d’équipes pluridisciplinaires (psychologues, médecins, rééduca-
teurs...) dont I’action vise a apporter un soutien spécialisé aux enfants et
adolescents handicapés de 0 a 20 ans. Ces services interviennent non seule-
ment au domicile de 'enfant mais aussi sur ses lieux de vie. Pour les enfants
de moins de 3 ans qui présentent des handicaps sensoriels, les SESSAD
prennent le nom de services d’accompagnement familial et d’éducation

précoce (SAFEP).

Leurs interventions peuvent comprendre des actes médicaux et de rééduca-
tion. Toutefois, ces soins peuvent étre dispensés par d’autres services (hopital,
CAMSTP, praticiens libéraux), les SESSAD assurant une prestation complé-
mentaire.

Comme les établissements médico-sociaux, ces services sont majoritairement
gérés par des associations ; ils sont agréés par I'Etat et financés par I'assurance
maladie. La dotation globale annuelle de financement est fixée par le préfet
(DDASS). Comme pour les établissements spécialisés en dehors des CAMSP,
I’admission dans le service dépend d’une décision de la CDES. La totalité de
la prise en charge est financée par 'assurance maladie.

Pouponniéres a caracteére sanitaire

Les pouponnieres médicalisées pour les enfants de O a 3 ans, comme les
maisons A caractere sanitaire (4-17 ans), peuvent prendre en charge en
internat et pour une durée limitée des enfants qui présentent des handicaps
lourds. Ces structures sont classées en établissements sanitaires. De ce fait,
I'admission ne releve pas des CDES. Les procédures sont donc plus souples
que pour I'’éducation spécialisée. Ces établissements qui conjuguent des
actions sanitaires, pédagogiques et éducatives, dans lesquels I'admission est
décidée sur avis médical, en lien avec la famille et pour une durée de prise en
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charge limitée a 2 ans, semblent répondre a un réel besoin. Toutefois, le
nombre de places sur I'ensemble de la France est limité d’autant que ces
structures accueillent parfois des enfants orientés uniquement pour des motifs
sociaux et certaines maisons a caractére sanitaire pallient une carence en
établissements médico-sociaux, notamment pour Iaccueil d’enfants poly-
handicapés de moins de 6 ans.

Intégration de I'enfant en créche

La créche est souvent le premier lieu de socialisation des enfants en dehors de
la famille. Parce qu'il y a peu de structures différenciées pour les enfants
handicapés, 'admission se fait selon les procédures définies par le gestion-
naire de I'établissement, sans qu'il y ait besoin d’un accord de la CDES.

Le projet éducatif de I’enfant s’élabore en collaboration avec les profession-
nels qui ont en charge son handicap (CAMSP, SESSAD, libéraux). Ceux-ci
peuvent d’ailleurs intervenir a la créche. Si on envisage I'admission de
I’enfant a 'école maternelle a sa sortie de créche, celle-ci se fera en concer-
tation avec le directeur de Pécole et la CCPE, l'avis de la CDES étant
obligatoire pour cette admission. L'avis de la CDES sera également obliga-
toire pour l'orientation de I'enfant vers un établissement spécialisé.

I1 est rare de trouver un établissement spécialisé qui puisse accueillir I'enfant
des I'age de 3 ans. Depuis le décret du 1" aofit 2000, enfant pourra étre
maintenu en créche jusqu’a 6 ans. Toutefois, il n’est peut-étre pas souhaitable
de poursuivre au-dela de 4 ans, sauf si le projet pédagogique 1'a prévu, car les
auxiliaires de puériculture ne sont pas formées pour s’occuper d’enfants plus
agés et le mobilier, de méme que les jeux éducatifs, deviennent trés vite
inadaptés.

Les enfants de 3 a 6 ans peuvent étre admis, selon les mémes modalités, dans
les haltes-garderies et les jardins d’enfants.

Les modes d’accueil de la petite enfance bénéficient d’un triple financement :
la CAFE les collectivités locales et les parents. Les participations familiales
sont fixées en fonction d’un baréme établi par la CNAF et tiennent compte
des ressources de la famille et de sa composition. Le montant de la prestation
de service unique (PSU) est versé par la CAF pour les enfants de moins de
4 ans, les caisses des régimes spéciaux reversant a la CAF les sommes corres-
pondant 2 leurs ressortissants (Carrez, 2003). Le solde correspond a la parti-
cipation des collectivités locales et a d’autres produits.

Selon une estimation faite en 2001 sur le plan national, pour les créches
collectives, les participations moyennes des différents financeurs (CAE
collectivités locales et parents) étaient respectivement de 28 %, 31 %, 34 %
auxquels il faut ajouter 7 % de ressources diverses, pour un prix de revient
moyen par jour et par enfant de 59,15 € (Voix, 2003).
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Aides financieres spécifiques

Les enfants handicapés ouvrent droit, comme tout autre enfant, aux diverses
prestations versées par les caisses d’allocations familiales. Selon I'importance
de leur handicap, ils peuvent bénéficier d’aides supplémentaires. Pour I’allo-
cation d’éducation spéciale et la carte d'invalidité, le taux d’incapacité qui
ouvre les droits est fixé en référence au guide-baréme applicable pour Iattri-
bution de diverses prestations aux personnes handicapées.

Allocation d’éducation spéciale et complément

Tout enfant handicapé 4gé de 0 a 20 ans et a la charge de ses parents au sens
des prestations familiales ouvre droit a I'allocation d’éducation spéciale. Elle
est accordée, sans conditions de ressources des parents, a tout enfant dont le
taux de handicap est au moins égal 2 80 % ou compris entre 50 et 80 % s'il
fréquente un établissement d’éducation spéciale ou s'il a recours a une éduca-
tion spéciale, une rééducation ou des soins a2 domicile pratiqués au titre de
I’éducation spéciale dispensée notamment en établissement de soins ou en
établissement scolaire classique, par un service de soins a domicile. Son
montant mensuel correspond a 32 % de la base de calcul des allocations
familiales. Des compléments a ’AES peuvent étre accordés si 'enfant a
recours 2 une tierce personne ou occasionne des dépenses particulierement
cofiteuses. Il existe 6 catégories de compléments, d’'un montant croissant de 1
a 6. Celles-ci ont été définies par décret. La détermination de la catégorie
dont releve I'enfant se fait a partir du lien qui existe entre la situation de
handicap du jeune et la nécessité d’un recours a une tierce personne ainsi que
I’obligation de dépenses supplémentaires pour la ou les personnes qui assu-
ment la charge de I'enfant.

Afin d’apprécier ce qui est effectivement en rapport avec la situation de
handicap, les éléments présentés sont analysés et comparés a la charge habi-
tuellement assumée pour tout enfant du méme Age non atteint de déficience.
Pour ce faire, les CDES disposent d’un outil méthodologique commun,
annexé a l'arrété du 24 avril 2002 relatif aux conditions d’attribution des
6 catégories de complément.

Les différents compléments d’AES ne sont pas cumulables. Les demandes
peuvent &tre déposées aupres de la CAF ou de la Mutualité sociale agricole
(MSA). LAES et ses compléments sont versés par la CAF apres décision de
la CDES, au minimum pour 1 an, au plus pour 5 ans. En cas de désaccord, des
recours peuvent étre déposés. Le placement d’'un enfant en internat n’ouvre

pas droit a ’AES.

Carte d’invalidité

La carte d’invalidité est délivrée par le préfet, sur la demande des parents,
aprés instruction du dossier par la CDES, lorsque le taux d’incapacité
reconnu est au moins égal a 80 %. Cette carte, qui a un caractére national,
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est valable sur tout le territoire francais. Elle permet de bénéficier d'un
certain nombre d’avantages relatifs a la fiscalité, aux transports, au stationne-
ment.

Bilan du dispositif réglementaire en France

Pour répondre au moins quantitativement aux besoins de la population des
enfants présentant un handicap d’origine périnatale, ce dispositif réglemen-
taire doit permettre d’estimer les besoins et d’évaluer 'offre de structures et
de services disponibles.

Estimation des besoins

Il s’agit de connaitre le nombre d’enfants handicapés, la nature et la gravité
des déficiences.

Certificats de santé

Bien que, pour mieux connaitre la prévalence des handicaps liés a la période
périnatale et ajuster les politiques de santé, la loi ait prévu depuis 1973 la
mise en place d’'une base nationale de données, la qualité médiocre du
remplissage des certificats de santé et leur faible taux de réception par les
médecins responsables des services de PMI (environ 70 % pour ceux des 9 et
24° mois) font que les données sont inutilisables (Bouée et Coulomb, 2000).
Ceci ne veut pas dire que les bilans ne sont pas faits, ni qu’ils sont mal faits.
Une des principales causes A cette situation est que certains médecins refu-
sent de transmettre des données médicales nominatives a des services
médico-sociaux qui utilisent ces informations a des fins de prévention indivi-
duelle, en sélectionnant des enfants dits «a risque » a partir de critéres
médicaux ou sociaux pas toujours consensuels (avis de la CNIL).

Par ailleurs, un recueil d’information aupres des conseils généraux montre
que la réunion annuelle de tous les acteurs concernés, visant a analyser les
indicateurs de santé des populations d’Ages PMI (art. R2112-8), n’a pas été
mise en place ou ne fonctionne pas de maniére systématique.

Données des CDES

Les seules statistiques disponibles en routine a I’échelon national sont celles
des CDES, mais le traitement des données par type de handicap ne permet
pas de repérer ceux d’origine périnatale. De plus, les enfants connus de la
CDES ne représentent que la partie des enfants handicapés pour qui les
parents ont fait une demande auprés de cet organisme. Ils sont d’autant
moins nombreux qu'ils sont plus jeunes.

Pendant 'année 1997-1998, les enfants de moins de 3 ans représentaient
10 % des nouveaux inscrits 2 une CDES, soit 3 600 enfants. Compte tenu du
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nombre annuel de naissances en France (750 000) et de la prévalence
attendue des handicaps lourds (9 pour mille), on peut estimer que les CDES
connaissent moins de 30 % des enfants de cette tranche d’age (Sahut d’Izarn,

1999).

Enfants pris en charge dans les établissements et services médico-sociaux

Des enquétes dites « ES » sont faites régulierement aupres de tous les établis-
sements médico-sociaux pour personnes handicapées. Les modes d’accueil de
la petite enfance en sont exclus. Depuis 1983, les informations portant sur la
clientele n’ont été recueillies que tous les 4 ans (Monteil, 2004). Les
enquétes ES décrivent par année d’Age le nombre d’enfants et adolescents
pris en charge par les services et établissements médico-sociaux sous tutelle
de I'Etat. Pour les CAMSP, on ne dispose que du nombre global d’enfants
concernés. Tous les enfants recensés ont été orientés par la CDES, sauf pour
les CAMSP (Woitrain et Ruault, 2000). Lenquéte ES 87 a montré qu’au
31 décembre 1987, les enfants de moins de 3 ans pris en charge par les
services et établissements pour enfants handicapés étaient au nombre de
2295 et représentaient 2 % des effectifs, les 3 a 5 ans étaient 3 fois plus
nombreux (4393 et 6 % des effectifs) (Triomphe et Bounot, 1991). Ils
étaient 241 4gés de moins de 3 ans et 2 521 de 3 a 5 ans dans les établisse-
ments médico-sociaux d’éducation spéciale, soit respectivement 0,2 % et

2,3 % des effectifs, au 31 décembre 1992 (tableau 16.1II) (Deveau et coll.,
1995).

Tableau 16.111 : Nombre d’enfants de moins de 5 ans admis dans les établisse-
ments d’éducation spéciale au 01-01-1992 (France entiére) d’apres I’enquéte
ES 91 (Deveau et coll., 1995)

<3ans 3-5ans 0-5ans
Gargons 135 1461 1596
%* 0,2 2,2 24
Filles 106 1060 1166
%" 0,3 2,5 2,8
Total 241 2521 2762
%" 0,2 2,3 2,6

* par apport a l'effectif global des 0-20 ans

Au 1¢" janvier 1996 (Woitrain et Ruault, 2000), 3 414 enfants de moins de
6 ans étaient pris en charge par un SESSAD, soit 28,1 % des effectifs
(tableaux 16.IV et V). Parmi ceux-ci, 824 avaient moins de 3 ans et
1 543 n’étaient pas scolarisés. Les enfants de moins de 6 ans représentaient
2,4 % (2 619 enfants) du total des enfants et adolescents qui fréquentaient
les établissements d’éducation spéciale ; parmi ceux-ci, 253 avaient moins de
3 ans. Sur ces 2 619 enfants, 340 vivaient en internat, 85 dans des familles
d’accueil. Les enfants d’Age préscolaire étaient proportionnellement moins
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nombreux dans les instituts de rééducation et les établissements pour défi-
cients intellectuels. Cette méme enquéte recensait 14 162 enfants pris en
charge dans 208 CAMSP répartis sur le territoire, mais leur répartition par
type de déficience n’est pas connue. Si on additionne, alors qu'il y a des
redondances, ’ensemble des enfants connus des établissements d’éducation
spéciale, des CAMSP et des SESSAD, on peut penser qu'on connait au
mieux 50 % des enfants qui présentent un handicap grave (prévalence
attendue de 9 pour 1 000 naissances).

Tableau 16.1V : Répartition des enfants de moins de 6 ans dans les services et
établissements médico-sociaux au 01-01-1996 (d’aprés Woitrain et Ruault, 2000)

Etablissements Répartition des enfants par age

0-3ans 0-5ans 0-20 ans % d’enfants

de 0a5ans

SESSAD 824 3414 12134 28,1
Sourds et aveugles 22 17 1454 8
Déficients auditifs 66 520 6593 79
Déficients visuels 20 89 2337 38
Déficients moteurs 43 510 7583 6,7
Polyhandicapés 16 266 2515 10,6
Instituts de rééducation 5 17 15068 0,8
Déficients intellectuels 81 1000 72 559 14
Total 253 2619 108 109 24

Tableau 16.V : Répartition des enfants de moins de 6 ans en milieu scolaire
et lieux de vie

Enfants non scolarisés 1543
Internat 340
Externat 2194
Famille d’accueil 85
Total 2619

En 2001, la part représentée par les enfants de moins de 6 ans dans les
établissements d’éducation était toujours trés inférieure a4 10 % pour toutes
les catégories d’établissements, et, comme en 1996, trés faible dans les insti-
tuts de rééducation et les établissements pour déficients intellectuels

(Monteil, 2004).
Enquéte Handicaps, incapacités, dépendance

Lenquéte HID (Mormiche, 2003), qui devrait permettre de connaitre la
prévalence des personnes handicapées quel que soit leur Age, est centrée sur
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les incapacités. Elle n’a pas été congue comme une enquéte épidémiologique
qui permettrait de rapporter le handicap a une classe étiologique définie.

Le point d’entrée n’est pas la maladie causale, mais I'incapacité. La premiére
question était : « Quelle difficulté, infirmité, ou autre probléme rencontrez-
vous dans la vie de tous les jours ? », la seconde : « Quelle est I'origine de la
déficience déclarée ? » A partir des propos recueillis, I'enquéteur codait, en
utilisant une liste de codes prédéfinis, la nature de la déficience (43 codes) et
son origine (17 codes, dont « 21 : une complication de la grossesse et de
I’accouchement »).

Chaque personne pouvait déclarer plusieurs déficiences de causes différentes.
Pour effectuer un dénombrement des individus, lorsqu’on s’intéresse a une
catégorie précise de handicap —ici ceux d’origine périnatale —, on est dans
'obligation de privilégier une cause et de ne pas tenir compte des autres
lorsqu'’il en existe plusieurs pour le méme individu. Or, comme il s’agit d’'une
enquéte rétrospective faite a partir de données déclaratives, sans aucune
possibilité de vérification, il n’est pas toujours facile d’affirmer ou d’infirmer

l'origine périnatale du handicap (Combier et coll., 2001).

Par ailleurs, dans cette enquéte, toutes origines du handicap confondues, il y
a peu d’enfants de moins de 6 ans (tableau 16.VI). Ils sont au total 291
(31 vivaient en institution, 260 chez leurs parents). Les coefficients qui
permettent les estimations nationales sont pour certains trés élevés. Si
leffectif national estimé de 386 enfants de moins de 6 ans qui vivraient en
institution est du méme ordre de grandeur que celui obtenu dans les enquétes
faites dans les établissements sous tutelle de 'Etat, celui de 263 662 enfants
handicapés de moins de 6 ans parait surévalué (6 % des 0 a 6 ans). Celui de
40908 (9 pour mille) qu'on obtient en ne retenant que les deux groupes
(Mormiche, 2003) qui présentent les incapacités les plus graves devrait plus
se rapprocher de la réalité. Mais cette fois-ci, on sous-estime le nombre
d’enfants atteints (tableau 16.VI). Comme la fourchette (263 662 versus
40 908) est importante, cette enquéte ne permet pas de faire une estimation
correcte du nombre d’enfants handicapés de moins de 6 ans.

Enfin, 'échantillonnage de 'enquéte HID et son mode de tirage au sort ont
été élaborés pour pouvoir obtenir des estimations nationales. Hormis pour
quelques départements qui ont financé un échantillonnage spécifique pour
avoir des données locales qui soient représentatives, on ne peut décliner les
résultats ni au niveau des départements ni a celui des régions.

Autres sources de données

Toutes les associations disposent de statistiques qui leur sont propres, mais il
s'agit de données qui concernent leurs adhérents et les personnes qui
fréquentent les établissements dont ils sont gestionnaires. Elles sont difficile-
ment extrapolables au niveau national.
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Tableau 16.VI : Estimation a partir des données de I’enquéte Handicaps, inca-
pacités, dépendance (HID) du nombre d’enfants de moins de 6 ans qui, en
France, présentent un handicap

Nombre d’enfants enquétés Estimation nationale

Institutions Ménages Total Institutions Ménages Total

Total des dossiers, toutes origines et déficiences confondues

<1an 3 6 9 30 6 394 6424
1an 2 49 51 13 49 639 49 652
2ans 6 47 53 50 53187 53237
0-2 ans 1 102 13 94 109 220 109 313
3ans 1 51 52 19 57 551 57 570
4 ans 5 58 63 82 48 420 48 501
5ans 14 49 63 192 48 086 48 278
3-5ans 20 158 178 293 154 056 154 349
Total 31 260 291 386 263 276 263 662
Handicaps les plus lourds®, toutes origines et déficiences confondues

<lan 3 3 30 30

1an 2 10 12 13 3769 3782
2ans 6 15 21 50 5437 5488
0-2 ans 1 25 36 94 9206 9299
3ans 1 22 23 19 9138 9157
4 ans 5 34 39 82 14 305 14 386
5ans 14 27 4 192 7873 8 065
3-5ans 20 83 103 293 31316 31609
Total 31 108 139 386 40 522 40908

* Groupes 5 et 6 de I'enquéte HID

Définition des groupes (enquéte HID auprés des personnes vivant & domicile, Dictionnaire des codes, Juin 2000) :
Les personnes « HID » ont été classées dans les différents groupes en fonction de leurs réponses a I'enquéte
dite de filtrage « VQS » associée au recensement de 1999.

Groupe 2 : Personnes déclarant une difficulté quelconque

Groupe 3 : Personnes déclarant « avoir un handicap » ou « avoir demandé une reconnaissance » ou souffrir d’'une
« limitation d’activité » ou dépendre d’une aide humaine ou souffrir de plusieurs autres difficultés

Groupe 4 : Personnes déclarant « avoir un handicap » ou « avoir demandé une reconnaissance », et personnes
déclarant souffrir d'une « limitation d’activité », déclaration appuyée par les items d’aide humaine ou technique ou
plusieurs autres

Groupe 5: Personnes déclarant « avoir un handicap » ou « avoir demandé une reconnaissance », déclaration
fortement appuyée par d’autres items

Groupe 6 : Personnes déclarant avoir obtenu une « reconnaissance de leur handicap » (plus, pour les moins de
16 ans : enfants et adolescents inscrits dans une classe ou un établissement spécialisé)

Evaluation de I'offre de structures et services disponibles

Les structures et services disponibles sont les CAMSP, les établissements
d’éducation spécialisée, les services a domicile et les autres modes d’accueil.
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CAMSP

Il existe une grande disparité entre les départements en ce qui concerne le
nombre de CAMSP. Certains n’en disposent méme pas. Par exemple, en
1996, sur les 202 CAMSP recensés en métropole, 24 étaient situés dans la
région Centre et seulement 14 en lle-de-France. Le nombre d’enfants pris en
charge était respectivement de 1 779 et 1 481. Méme si cet exemple montre
qu’a I'évidence il existe un déficit de places en Ile-de-France, cette sous-
capacité d’offre parait générale, car les professionnels et les gestionnaires de
certains centres s'inquictent d’avoir a gérer des files d’attente de plus en plus
longues.

Il semblerait pour certains (Salbreux, 2002) que le double mode de finance-
ment des CAMSP retentisse sur la création et le fonctionnement de ceux-ci,
car les CAMSP peuvent avoir a négocier autant de conventions qu'il y a
d’organismes et parfois de départements concernés, ce qui les soumet a la
production de nombreuses justifications aupres de plusieurs administrations.

Par ailleurs, la répartition géographique des CAMSP sur I'ensemble du terri-
toire montre que, sauf pour les habitants des agglomérations ot ils sont
implantés, ces établissements peuvent difficilement étre considérés comme
des structures de proximité.

Etablissements d’éducation spécialisée et services a domicile

Que ce soit pour les services ou pour les établissements, il existe une grande
disparité d’offre entre les régions, et un déficit de places qui génere des flux
interrégionaux et des placements a I’étranger.

Toutefois, comme ces services prennent en charge les enfants jusqu’'a 20 ans
et qu’on ne dispose pas de la ventilation des places en fonction de 'age, pour
évaluer le déficit de structures et de services spécifiques a la petite enfance, il
faudrait connaftre le nombre d’enfants handicapés exclus du systéme, ou qui
ont été placés loin du domicile de leurs parents. Lors du sondage réalisé
aupres des départements, certains ont signalé que des enfants de plus de 6 ans
continuent, faute de place, a étre pris en charge dans les CAMSP, diminuant
ainsi l'offre d’accueil des moins de 6 ans. Cette pratique risque de nuire aux
missions premieres des CAMSP (diagnostic, dépistage précoce et guidance)
si ceux-ci les délaissent au profit de la prise en charge d’enfants lourdement
handicapés.

Modes d’accueil

Les informations recueillies & partir d'un questionnaire envoyé aux services
p q Y
départementaux montrent qu’il y a peu de lieux d’accueil de la petite enfance
p q yap p
qui ont des places réservées aux enfants handicapés. Lintégration se fait en
général en milieu ordinaire (créches collectives, haltes-garderies, assistantes
maternelles), au cas par cas avec un projet spécifique pour chaque enfant.
Certains départements ont mis en place des équipes pluridisciplinaires qui
P p quip q
participent a ’évaluation des situations et au soutien des personnels qui ont
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en charge ces enfants. Certains établissements ont méme élaboré des chartes
qui définissent les conditions minimales nécessaires pour garantir un accueil
de qualité aux enfants handicapés. Dans cette enquéte, aucun département
n’a noté de probleme d’intégration de ces enfants. Toutefois, ils signalent
diverses difficultés, que ce soit pour les structures (formation des personnels,
prise en charge financiére des surcolits découlant de ces accueils — en particu-
lier les vacations d’ergothérapeutes et de psychomotriciens —) ou pour les
parents (prise en charge des frais de transport lorsque la zone géographique
est étendue, frais d’acquisition de matériel pour la creche et pour la maison).

Les dérogations d’age, lorsqu’elles sont nécessaires, sont données par le
médecin responsable du service de PMI. Toutefois, celles-ci ne devraient plus
étre nécessaires puisque le décret du 1" aofit 2000 prévoit un accueil occa-
sionnel dans les créches des enfants de 3 4 6 ans.

Par ailleurs, certains départements, dans le cadre d’une politique en faveur de
I’enfance handicapée, versent des subventions aux gestionnaires d’établisse-
ments qui accueillent ces enfants pour permettre une adaptation des struc-
tures ou le recrutement de personnel supplémentaire.

En conclusion, les lois de décentralisation ont obscurci la vision qu’on
pouvait avoir de la réglementation qui sous-tend la politique de prise en
charge des trés jeunes enfants handicapés. Si la partie qui releve de la compé-
tence de I'Etat (reconnaissance du handicap, orientation, attribution des
aides financieres) est connue et visible, celle qui releve des conseils généraux
I’est moins, d’autant qu’il s’agit de prévention, de dépistage et d’accueil du
tout-petit en milieu « ordinaire », qui sont les missions habituelles du service
de PMI qui est rarement reconnu comme compétent en matiere de handicap.
Cette vision restrictive de ses attributions est amplifiée par le fait que les
seules statistiques nationales facilement accessibles concernent les établisse-
ments et services qui relevent des compétences de I'Etat.

Par ailleurs, I'absence de données épidémiologiques fiables, tant au niveau
national que départemental, rend difficile toute estimation des besoins. Il en
va de méme de I'évaluation de l'offre disponible pour la prise en charge des
handicaps d’origine périnatale chez les enfants d’Age préscolaire. Toutefois, a
la lecture de la documentation produite par les différents acteurs, on peut
affirmer qu'il existe un déficit important de places, et ce, dans toutes les
structures.

BIBLIOGRAPHIE

ANAES (AGENCE NATIONALE D’ACCREDITATION ET DEVALUATION EN SANTE).
Evaluation clinique et économique du dépistage néonatal de la surdité permanente
par les otoémissions acoustiques. Juin 1999



Analyse des dispositifs réglementaires de prise en charge en France

ANAES (AGENCE NATIONALE D’ACCREDITATION ET DEVALUATION EN SANTE).
Dépistage précoce des troubles de la fonction visuelle chez I’enfant pour prévenir

I'amblyopie. Octobre 2002

BOUEE S, COULOMB S. Examens systématiques de dépistage chez 'enfant. Etude pour
le centre d’expertise collective de 'INSERM (Réf 2000-117). CEMKA EVAL,
2000: 23 p

BREART G, RUMEAU-ROUQUETTE C. Infirmité motrice cérébrale et asphyxie périna-
tale chez 'enfant né a terme. Arch Pediatr 1996, 3 : 70-74

BREAU F. La campagne « handicap : agir tdt ». Bulletin du conseil départemental des
médecins de la Seine-Saint-Denis 2004, 8 : 10

BREMOND M. Campagne « Handicap : agir tot » FMC Tours, 2001.
http://www.med.univ-tours.fr/fmc/Pages/]S2001 bremond.html

CARREZ G. Rapport fait au nom de la commission des finances de 'économie générale
et du plan sur le projet de loi de finances pour 2004 (n®1093). Annexe n° 26.
Fonction Publique, réforme de I'Etat et aménagement du territoire. Assemblée natio-

nale 2003, 1110

COMBIER E, LE VAILLANT M, RAVAUD JF, LETOURMY A, FARDEAU M. Analyse socio-
économique de linstitutionnalisation des personnes présentant des déficiences
motrices d’origine périnatale. Rapport de recherche. Convention APF-CERMES
n°® 9904, Février 2001

CTNERHI (CENTRE TECHNIQUE NATIONAL D’ETUDES ET DE RECHERCHES SUR LES
HANDICAPS ET LES INADAPTATIONS), DREES (DIRECTION DE LA RECHERCHE, DES
ETUDES, DE LEVALUATION ET DES STATISTIQUES). Le handicap en chiffres. Février
2004 : 70 p

DEVEAU A, TRIOMPHE A, WOITRAIN E. Les enfants, adolescents et adultes handicapés
dans les établissements médico-sociaux. In : Personnes handicapées en France.
Données sociales 1995. INSERM-CTNERHI 1995 : 35-79

HAGBERG B, HAGBERG G, OLOW 1. The changing panorama of cerebral palsy in
Sweden. 1V. Epidemiological trends 1959-1978. Acta Paediatr Scand 1984, 73 :
433-440

HANDISCOL. Guide pour la scolarisation des enfants et adolescents handicapés.
Ministere de I’éducation nationale, de la recherche et de la technologie 1999.
http://www.education.gouv.fr/fhandiscol/famille.htm

MONTEIL C. Les enfants handicapés en internat en 1998. Etudes et Résultats 2001,
106

MONTEIL C. Etablissements et services pour enfants handicapés en 2001. Etudes et
Résultats 2004, 288

MORMICHE P. Lenquéte « Handicaps, incapacités, dépendances » : apports et limites.
Rev Fr Affaires Soc 2003, 1-2 : 13-29

ROLLEY S, MENAGAUX C, MICHEL JF, TORTUYAUX L. Dépister au plus tot. Centre
universitaire d’enseignement du journalisme. Strasbourg 2001-2002.
http://mcsinfo.u-strasbg.fr/article.php 285

ANALYSE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

286

RUMEAU-ROUQUETTE C. Les handicaps de I'enfant et du jeune In : Les personnes
handicapées en France. Données sociales. INSERM/CTNERHI 1995 : 17-34

SAHUT D'IZARN C. Lactivité des commissions départementales d’éducation spéciale.
Davantage d’orientations vers les services de soins a domicile. Ministere de I'emploi
et de la solidarité. Etudes et Résultats 1999, 25

SALBREUX R. La mission des Centres d’action médico-sociale précoce inclut-elle le
concept de qualité de vie ? In : La qualité de vie pour tous. Actes du IV€ congres de

I’AIRHM, 2002 : 407-425

TRIOMPHE A, BOUNOT A. La prise en charge institutionnelle. In : Les personnes
handicapées en France. Données sociales. INSERM-CTNERHI 1991 : 71-89

TRIOMPHE A, HERMANGE C. Droits des personnes handicapées en France. Editions
Balise 2001 : 313 p

VOIX I. La politique de I'enfance et de la jeunesse. Les caisses d’allocations familiales.
Association des maires de France, novembre 2003. http://amf.asso.fr

WOITRAIN E, RUAULT M. Etablissements et services médico-sociaux pour enfants
handicapés. Activité, clientele, personnel. Série chronologique : 1985 a 1998. Docu-
ments statistiques 2000, 7



Synthese

Les progres réalisés dans le domaine de I'obstétrique et de la néonatalogie ont
été importants ces trente derniéres années. Ils ont été initiés dans les années
1970 par le programme national périnatal (1970-72), dont les objectifs
étaient de réduire les déces et handicaps imputables a la grossesse et a
I'accouchement. Les principales mesures mises en place ont permis
d’améliorer I'équipement des établissements accueillant les femmes enceintes
et des services de réanimation néonatale, la formation des personnels, la
surveillance prénatale et de 'accouchement. Plus tard, dans le cadre du plan
périnatalité (1993-2000), la réforme des établissements accueillant les
femmes enceintes et les enfants a la naissance est venue compléter le dispo-
sitif existant. Paralléelement, des progrés ont été accomplis dans la prise en
charge des populations a haut risque : mise en réseau des établissements,
orientation des femmes a haut risque vers des maternités disposant d'un
service de réanimation néonatale, diffusion de nouveaux traitements (cortico-
thérapie anténatale, surfactant) et développement de la réanimation néo-
natale. Lensemble de ces mesures s’est accompagné d’une baisse importante
de la mortalité périnatale, qui est passée de 21 pour 1 000 naissances en 1972
a 7 pour 1000 en 1998, et de la mortalité néonatale, passée de 14 pour
1 000 naissances vivantes en 1969 a 3 pour 1 000 en 1997. La diminution de
la mortalité néonatale a été de 25-35 % chez les enfants prématurés et de
30-55 % chez les enfants grands prématurés dans les quinze derniéres années.

Ces évolutions ont rendu nécessaire la prise en compte de nouveaux indica-
teurs pour évaluer de la prise en charge périnatale, en particulier en ce qui
concerne les conditions de survie des enfants et la survenue d’un handicap
(infirmité motrice cérébrale, déficiences auditives et visuelles, déficiences
intellectuelles, troubles psychiatriques...). Si I’étude des handicaps de 'enfant
s’est peu a peu imposée, elle n’en souléve pas moins de nombreuses questions.
Ces questions concernent la définition du handicap et ses spécificités chez
I'enfant. Elles portent aussi sur les sources d’informations disponibles en
France. En effet, bien que le programme national périnatal de 1970 fasse
explicitement référence aux handicaps, il n’existait pas de moyens de les
mesurer a '’époque. Depuis, des travaux ont porté sur les enfants handicapés,
mais ces travaux sont peu nombreux en France. Nous verrons dans quelle
mesure ils permettent de dresser un bilan des principales déficiences, de leur
évolution et de leurs causes.

La loi d’orientation du 30 juin 1975 en faveur des personnes handicapées
encadre un ensemble de dispositifs. La nouvelle loi qui entrera en vigueur au
1" janvier 2005 aprés examen parlementaire prévoit la création d’un droit a
compensation qui permettra la prise en charge par la collectivité des
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dépenses d’aide humaine et technique correspondant aux besoins de chaque
personne handicapée. Le projet de loi a également pour objectif d’améliorer
I'intégration scolaire des enfants handicapés. Il pose le principe de leur scola-
risation dans I’établissement le plus proche du domicile parental, les établis-
sements et services spécialisés intervenant en complément. Des plans
d’actions devraient conduire a créer d’ici 2007 des places en établissements et
services pour enfants et adultes et & apporter des réponses spécifiques aux
besoins des personnes souffrant de handicaps lourds (autistes, polyhandica-

pés...).

Lanalyse des données nationales et internationales a propos de la prévalence,
des facteurs étiologiques ou de risque, des dispositifs de dépistage et d’inter-
vention précoce, des programmes et de I'organisation de la prise en charge
doit contribuer a la connaissance indispensable pour la mise en place des
politiques publiques.

La Classification internationale des maladies (CIM)

et la Classification internationale du fonctionnement,

du handicap et de la santé (CIF) sont les deux classifications
de référence

La Classification internationale des maladies (CIM) créée en 1948, sous la
direction de 'OMS, reste la principale référence terminologique officielle au
niveau international en médecine et en épidémiologie. Elle classe les
problémes de santé en maladies, troubles, 1ésions et traumatismes. Cependant
cette classification, établie sur un modele biomédical, ne permet pas
d’évaluer les conséquences chroniques d’'un traumatisme ou d’une maladie.
En 1980, la Classification internationale des déficiences, des incapacités et
des handicaps (CIH1) a vu le jour, avec un statut de classification expérimen-
tale. Cette classification considere le handicap comme un phénomeéne indi-
viduel et décrit les liens de cause a effet de maniere linéaire : la maladie
engendre une déficience organique et fonctionnelle — aspect lésionnel —,
laquelle méne a une incapacité au niveau des comportements et des activités
de la personne — aspect fonctionnel —, qui a son tour produit un désavantage
(handicap) — c’est 'aspect situationnel.

Le contexte de vie du sujet est cependant méconnu par la CIH1. Entre 1996
et 2000, six classifications provisoires ont été coordonnées par I'OMS et le
modele social du handicap s’est largement imposé.

En 2001, assemblée générale de 'OMS a adopté la Classification internatio-
nale du fonctionnement, du handicap et de la santé (CIF) comme nouvel
outil pour définir I'état de santé de la population et, en particulier, la préva-
lence et I'importance des situations handicapantes.



Synthése

La Classification internationale du fonctionnement fait référence a trois
composantes du handicap : la déficience, les limitations d’activités et la
restriction de participation. La déficience est une atteinte de I'organe dans sa
fonction ou sa structure. Les limitations d’activités et les restrictions de
participation désignent les difficultés qu'une personne rencontre pour mener
une activité ou tenir son role d’étre social. Ainsi, la CIF est organisée en deux
parties comprenant chacune deux composantes : la premiére traite du fonc-
tionnement et du handicap (fonctions organiques et structures anatomiques,
activités et participation) ; la seconde, des facteurs contextuels (facteurs
environnementaux, facteurs personnels). Chaque composante peut étre
exprimée en termes positifs et négatifs. Ces composantes sont subdivisées en
domaines, a 'intérieur desquels on trouve les catégories (unités de classifica-
tion) a deux, trois ou quatre niveaux.

Tableau I : Apercu de la Classification internationale du fonctionnement (CIF,
OMS, 2001)

Partie 1
Fonctionnement et handicap

Partie 2
Facteurs contextuels

Composantes ~ Fonctions organiques  Activités et Facteurs Facteurs personnels
et structures participation environnementaux
anatomiques
Domaines Fonctions organiques Domaines de la vie  Facteurs externes Facteurs internes
Structures (taches, actions) affectant le affectant le
anatomiques fonctionnement et le  fonctionnement et le
handicap handicap
Schémas Changements dans ~ Capacité Impact (facilitateur ou Impact des attributs
les fonctions réaliser des tdches  obstacle) de la réalité de la personne
organiques dans un physique, de la
(physiologie) environnement réalité sociale ou des
Changements dans  standard attitudes
la structure Performance
anatomique réaliser des taches
dans un
environnement réel
Aspect positif ~ Intégrité fonctionnelle  Activité Facilitateurs Sans objet
et structurelle Participation
Aspect négatif  Déficience Limitation de l'activit¢ Barrieres Sans objet

Restriction de la Obstacles

participation

I s’agit d’'une classification cadre qui attribue un code qualitatif définissant
I'importance du niveau de santé ou la gravité de l'atteinte (par exemple,
D166 exprime la performance de lecture). Dans la composante « activités et
participation » les schémas différencient deux codes qualitatifs : le code de
capacité qui caractérise I'aptitude d’une personne a effectuer une tache ou
mener une action dans un environnement standard et le code de perfor-
mance qui décrit ce que la personne est capable de réaliser dans son cadre de
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vie habituel. Ainsi, le cadre environnemental peut contribuer 2 limiter I’acti-
vité de la personne et sa participation. 'écart entre capacité et performance
reflete la différence d’impact entre environnement usuel et environnement
uniforme. La CIF propose ainsi une vision multidimensionnelle dans laquelle
les facteurs environnementaux jouent un role important.

Cette classification peut étre utilisée a différents niveaux. Chacun, selon sa
profession, peut s’approprier telle ou telle composante. La composante
« fonctions organiques et structures anatomiques » est plus spécifiquement
renseignée par les professionnels de santé alors que les composantes « acti-
vités et participation », « facteurs environnementaux » et « facteurs person-
nels » le sont par les personnels éducatifs et sociaux.

Chez lenfant, la composante déficience est la plus utilisée, car elle est
connue des équipes soignantes, bien décrite dans la littérature et plus facile-
ment mesurable que les limitations d’activités ou les restrictions de participa-
tion pour lesquelles les outils de mesure sont rares, voire inexistants chez
'enfant.

Il existe dans la littérature d’autres approches ou classifications du handicap
de Penfant. Généralement développées aux Etats-Unis, ces classifications
sont essentiellement pragmatiques. Elles visent a identifier les besoins des
enfants handicapés et de leur famille afin de chiffrer le colit et de mettre en
place les services d’aides. Elles ne sont pas forcément adaptées a 'identifica-
tion de l'origine périnatale du handicap, ni aux démarches étiologiques.
Certains auteurs soulignent l'intérét des méthodes non catégorielles qui
analysent les conséquences des diverses atteintes d’ordre médical, du compor-
tement ou des performances intellectuelles, considérant que ces méthodes
sont mieux 2 méme de fournir des indications aux services et organismes
prenant en charge les enfants handicapés.

Environ la moitié des déficiences et handicaps pourraient
trouver leur origine au cours de la période périnatale

La définition du handicap d’origine périnatale n’est pas unique. Pour certains
auteurs, le handicap d’origine périnatale peut étre défini comme un handicap
dont l'événement causal se situe pendant la vie intra-utérine aprés
22 semaines d’aménorrhée (selon 'OMS) et jusqu’a 8 jours ou 28 jours aprés
la naissance, selon que les auteurs cumulent ou non les périodes péri- et
néonatale. Le plus souvent, c’est apres élimination des autres causes que sont
repérés les handicaps dont I'origine périnatale est possible.

Environ 20-35 % des déficiences séveres de I’enfant sont d’origine prénatale
(anomalies de la morphogenese, aberrations chromosomiques et anomalies
génétiques), et 5-10 % des déficiences séveres sont post-néonatales, en lien
avec un traumatisme et, plus rarement, une infection ou une tumeur. Ainsi,
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en procédant par élimination, on estime que 55-75 % des déficiences pour-
raient trouver leur origine au cours de la période périnatale. Mais cette
interprétation doit rester prudente, car on retrouve un facteur de risque
périnatal (prématurité, hypotrophie, asphyxie a la naissance) ou une
anomalie d’origine péri- ou néonatale (encéphalopathie anoxo-ischémique,
leucomalacie périventriculaire, hémorragie intraventriculaire) dans seule-
ment 15 4 45 % des cas.

Ces éléments montrent a quel point les difficultés concernant la recherche de
l'origine des handicaps sont grandes. Cela concerne particulierement les
enfants pour lesquels aucun facteur causal ou de risque n’est susceptible
d’expliquer la survenue du handicap, mais aussi ceux qui présentaient un
facteur de risque (prématurité, hypotrophie, asphyxie 2 la naissance) sans
qu’un lien de cause 2 effet puisse étre formellement établi.

La part des causes périnatales varie selon le type
de déficiences : motrices, sensorielles, intellectuelles
et psychiatriques

Les déficiences motrices incluent, selon les études, linfirmité motrice
d’origine cérébrale (IMOC), qui fait référence a un trouble moteur dont
lorigine se situe dans la période périnatale, ou les paralysies cérébrales, qui
désignent des troubles moteurs permanents liés 2 une lésion cérébrale non
évolutive, sans préjuger de son origine. Y figurent également les malforma-
tions du systéme nerveux central ou musculo-squelettique et les maladies
dégénératives ou héréditaires.

Les déficiences intellectuelles sont définies par un quotient intellectuel (QI)
inférieur a 70. Par convention de 'OMS, les enfants dont le QI est entre 70
et 85 sont dans une zone limite, ceux dont le QI est entre 50 et 70 présentent
un retard mental modéré et les enfants ayant un QI inférieur a 50, un retard
mental sévere ou profond. Les déficiences intellectuelles incluent aussi la
trisomie 21, quelle que soit la sévérité du retard mental (mais que 'on ne
considere pas comme d’origine périnatale).

Les déficiences auditives font référence a une perte bilatérale supérieure a
70 décibels (dB) avant correction et les déficiences visuelles & une acuité
visuelle inférieure a 3/10 au meilleur ceil (apres correction).

Les troubles psychiatriques qui concernent la période de O a 3 ans sont
principalement l'autisme et les autres troubles envahissants du développe-
ment.

Enfin, le polyhandicap associe une déficience motrice a une déficience
mentale sévere ou profonde, entrainant une restriction extréme de I'auto-
nomie et des possibilités de perception, d’expression et de relation.
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La part des causes périnatales varie selon le type de déficiences. Elle semble
par exemple plus élevée pour les déficiences motrices que pour les déficiences
intellectuelles et sensorielles.

Répartition en France des déficiences selon leur origine (en %), d’apres
RHEOP 1980-1991 (n = 1 360 cas)

Causes Causes Causes périnatales/néonatales Causes
prénatales  post-néonatales probables : présence de indéterminées
prouvées prouvées facteurs de risque

3 facteurs 1 ou 2 facteurs

simultanés
Déficiences motrices 32 15 6 19 28
Déficiences intellectuelles 52 5 1 1 31
Déficiences sensorielles 35 6 2 1 46
Troubles psychiatriques 7 3 0 10 80

RHEOP : Registre des handicaps de I'enfant et observatoire périnatal

En France, d’aprés les données du Registre des handicaps de lenfant et
observatoire périnatal (RHEOP), la part des facteurs de risque d’origine
périnatale pour les déficiences motrices est deux fois plus importante que
pour les autres déficiences.

La prévalence des déficiences séveres de I’enfant
en population générale se situe autour de 1 %

Quelles que soient les définitions considérées et les méthodologies
employées, la plupart des enquétes épidémiologiques concluent a une préva-
lence globale des déficiences séveres autour de 1 % chez I'enfant. Elle peut
atteindre 2 % si on prend en considération les déficiences modérément
séveres. Mais les données de prévalence du handicap dépendent de I'dge de
I’enfant : il faut en moyenne un ou deux ans pour identifier une déficience ou
incapacité motrice ou neuro-sensorielle, trois ou quatre ans pour repérer un
trouble de la motricité fine et souvent plus pour reconnaitre un trouble des
fonctions cognitives. Ainsi, la prévalence sera plus élevée dans une popula-
tion plus Agée. Les données de prévalence sont généralement établies pour
des enfants de 5 ou 7 ans.

La prévalence du handicap moteur (paralysie cérébrale) est estimée dans les
registres de population des pays occidentaux entre 1,5 et 3 pour 1 000 enfants
nés vivants.

D’apres une revue récente de la littérature internationale, prés de 3 % des
enfants seraient porteurs d’un retard mental modéré (QI compris entre 50 et
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Prévalence en population générale des principales déficiences, toutes causes
confondues, d’apres les registres et les études de cohortes au plan interna-
tional

Prévalence pour 1 000 naissances vivantes

Déficiences motrices (paralysies cérébrales) 1523
(sont exclues les déficiences post-natales)

Déficiences visuelles

acuité visuelle inférieure a 3/10 0,20 a 1,81

cécité 0,10a0,5
Déficiences auditives

perte fixée a 40 dB 1,1a13

perte bilatérale supérieure a 70 dB 04a0,7
Déficiences intellectuelles

QI compris entre 50 et 70 5280

Ql <50 38
Troubles psychiatriques (autisme et autres TED) 2a6

70), mais d’importantes variations sont observées entre les études (0,5 % a
8 %). Concernant les retards mentaux séveres (QI < 50), le taux moyen
estimé a partir de 'ensemble des études est de 3,8 pour 1 000. Lhétérogénéité
entre les études est moins importante que pour les retards mentaux modérés.

Concernant les déficiences sensorielles, la prévalence des déficiences
visuelles est comprise entre 0,20 et 1,81 pour 1 000 naissances vivantes en
Europe et aux Etats-Unis. Pour la cécité, la prévalence varie de 0,10 a 0,50
pour 1 000 naissances vivantes en Europe et aux Etats-Unis. Enfin, la préva-
lence des déficiences auditives est comprise entre 1,1 et 1,3 pour 1 000 nais-
sances vivantes pour un seuil fixé 2 40 dB et entre 0,4 et 0,7 pour 1 000 pour
les formes les plus graves (perte auditive > 70 dB).

La prévalence moyenne de I'autisme d’apres les nombreuses études interna-
tionales (dont 3 francaises) peut étre estimée a 1 pour 1 000 enfants de 0 2
19 ans. Si on y associe toutes les formes de troubles envahissants du dévelop-
pement, la prévalence moyenne est proche de 3 pour 1 000.

Les fluctuations de prévalence du handicap observées dans la littérature sont
le reflet d’'un meilleur enregistrement du handicap, de modifications des
pratiques médicales et de la définition du handicap. Par ailleurs, les compa-
raisons des stratégies de soins adoptées par les équipes de pays différents
montrent que le nombre d’enfants a soigner, leur survie et leur devenir
neurologique peuvent grandement étre modulés par des choix d’ordre
éthique, culturel, social et organisationnel (acces aux soins).

Les tendances évolutives observées ces derniéres années dans plusieurs pays
sont néanmoins convergentes. Toutes naissances confondues, la prévalence
des déficiences a stagné voire augmenté entre 1970-75 et 1985-90.
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La moitié des déficiences ou handicaps séveres de I’enfant
concerne des enfants nés a terme ou pres du terme

La présentation des taux de prévalence du handicap d’origine périnatale et de
'évolution de ces taux s'effectue généralement de maniere distincte entre
enfants nés a terme et enfants prématurés. Les études sur le devenir des
enfants a terme viennent essentiellement de registres de population alors que
les études sur le devenir des enfants prématurés ou de petit poids de naissance
viennent surtout d’études de cohorte a partir de centres hospitaliers de réfé-
rence (Etats-Unis, Canada, Japon) ou d’enquétes régionales (Europe,
Australie).

Chez les prématurés, le taux de déficience est beaucoup plus important que
chez les enfants nés a terme, de 'ordre de 3 4 10 % pour la cohorte de grands
prématurés de moins de 33 semaines d’aménorrhée (SA), plus élevé encore
dans les tranches d’Age gestationnel les plus faibles.

Prévalence de la paralysie cérébrale chez les enfants nés a terme et chez les
grands prématurés (d’apres Nelson, 2002)

Grands prématurés Nouveau-nés a terme
(ou <1500 09)
% des naissances 1a2% 90-95 %
Fréquence d'une paralysie cérébrale pour 55-100 1
1000 naissances vivantes
Part dans la prévalence de la paralysie cérébrale environ 25 % environ 50 %

La probabilité de voir se développer une déficience ou un handicap est
globalement inversement proportionnelle a la durée de la gestation ou au
poids de naissance. La prévalence des handicaps doit donc étre considérée
par semaine d’Age gestationnel.

Prévalence de la paralysie cérébrale en fonction de I’age gestationnel

Age gestationnel Prévalence (pour 1 000 naissances vivantes)
Avant 28 SA* 85-95

28-31 SA 50-60

32-36 SA 3-17

A terme 1

* semaines d’aménorrhée
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Une forte augmentation de la prévalence des paralysies cérébrales a été
observée entre 1975 et 1985 chez les enfants grands prématurés, en particu-
lier pour les plus immatures d’entre eux (nés avant 28 SA). Depuis, la préva-
lence stagne voire diminue chez ces enfants. Chez les enfants nés entre 31 et
36 SA, la prévalence des paralysies cérébrales a baissé ou stagné entre
1980-85 et 1990-95. Enfin, au cours de la méme période, aucune évolution
n’a été observée chez les enfants nés a terme.

Comparaison des prévalences des principales déficiences en population géné-
rale, chez les grands prématurés et chez les enfants nés a terme d’apres les
données internationales disponibles

Prévalence en Prévalence chez les  Prévalence chez
population générale  grands prématurés les enfants nés a

pour pour terme pour
1000 naissances 1000 naissances 1000 naissances
vivantes' vivantes vivantes

Déficiences motrices 15a3 50-100 <15
Déficiences visuelles 10-40

AVZ inférieure a 3/10 0,20 a 1,81

cécité 0,10a 0,5
Déficiences auditives 10-40

perte fixée a 40 dB 1,1a13

perte bilatérale supérieure a 70 dB 04207
Déficiences intellectuelles 50-150

QI compris entre 50 et 70 5280

Ql<50 38
Troubles psychiatriques (autisme et TED) 2a6

1. a lage de 5ans ou plus; 2: acuité visuelle (au meilleur ceil aprés correction)

Les données francaises sur la prévalence des déficiences
séveres sont proches des données internationales

Les informations sur le handicap de I'enfant en France sont issues soit d'un
enregistrement permanent et continu réalisé dans le cadre de registres, soit
d’enquétes ad hoc, transversales ou de cohorte. Les principales déficiences
étudiées sont motrices, intellectuelles, sensorielles et psychiatriques.

Actuellement, deux registres existent en France, 'un dans le département de
'Isere et Pautre en Haute-Garonne. Le registre de I'Isere (Registre des handi-
caps de 'enfant et observatoire périnatal, RHEOP) a été créé en 1991. Pour y
étre inclus, un enfant doit étre porteur d’au moins une déficience sévere
principale (définie ci-dessus) et résider dans le département de I'Isere a 'age
de 7 ans. La principale source d’informations est la Commission départemen-
tale de I'éducation spéciale (CDES). Les autres sources possibles sont les
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centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) et les services hospitaliers
ou spécialisés. Le registre du département de la Haute-Garonne est plus
récent puisque sa création remonte a 1999.

Trois enquétes ad hoc ou transversales ont été menées au sein de I'unité 149
de I'Inserm. Les deux premieres, réalisées en 1985-86 et 1989, ont porté sur
tous les enfants porteurs de déficiences séveres, nés en 1972, 1976 et 1981, et
dont les parents résidaient dans l'un des 14 départements d’enquéte
(6 013 enfants 4gés de 9 a 14 ans au total). La troisieme a porté sur tous les
enfants déficients, nés entre 1976 et 1985 et dont les parents résidaient en
1992-93 dans trois départements, 'Isere, la Haute-Garonne et la Sadne-et-
Loire (6 174 enfants 4gés de 8 a 17 ans). Pour ces enquétes, la principale
source d’informations était la CDES. Une enquéte a également été menée
chez tous les enfants handicapés nés en 1984 et résidant dans la région
Lorraine (357 enfants). Enfin, plus récemment I'enquéte Handicaps, incapa-
cités, dépendance (HID), menée par I'Insee, a porté sur un échantillon
représentatif des personnes vivant dans des institutions spécialisées en 1998
et sur un échantillon de personnes a domicile en 1999. Elle avait pour
objectif principal de décrire les incapacités et leurs conséquences. Dans
chaque échantillon figurent plus de 1 000 enfants 4gés de moins de 15 ans.

Les enquétes de cohorte portent sur des populations d’enfants a haut risque
de handicap, en particulier les grands prématurés. La premiere a été menée
en 1985 sur les enfants nés entre 25 et 32 SA en région parisienne et suivis
jusqu’a 2 ans. La deuxiéme enquéte a été menée sur une population identique
d’enfants nés en Franche-Comté en 1990-92 et suivis jusqu’a 5 ans. La troi-
sitme a porté sur 'ensemble des enfants grands prématurés pris en charge
dans le service de réanimation néonatale de Fort-de-France, qui a accueilli
tous les enfants nés vivants 2 moins de 33 SA en Martinique en 1992-95.
Enfin, en 1997, tous les enfants grands prématurés nés entre 22 et 32 SA dans
9 régions de France ont été inclus dans I’étude EPIPAGE et suivis jusqu’a
5ans. Clest a cet 4ge qu'un bilan médical et psychologique complet a été
organisé dans des centres prévus a cet effet.

Actuellement, pour 1 000 enfants nés au début des années 1990, 9 sont
porteurs d’'une déficience grave. La prévalence des déficiences motrices
atteint plus de 3 enfants pour 1 000 et pres de 2 pour 1 000 pour les paralysies
cérébrales. Les prévalences des déficiences visuelles et auditives sont
comprises entre 0,2 et 1,3 pour 1 000. Les variations entre études sont plus
marquées pour les déficiences intellectuelles, dont la prévalence est comprise
entre 1,5 et 3,5 pour 1 000. Enfin, selon I'importance du retard mental, les
estimations pour le polyhandicap varient de 0,7 2 1,3 pour 1 000.

Chez les enfants grands prématurés, les premieres études rapportaient 5 % 2
13 % d'infirmité motrice cérébrale et prés de 15 % de retards mentaux
modérés ou séveres. Plus récemment et sur un échantillon de grande taille, la
prévalence des paralysies cérébrales atteignait 8 % a 2 ans (étude EPIPAGE).
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Comparaison des prévalences des principales déficiences en population géné-
rale et chez les grands prématurés d’apres les données francaises

Prévalence en population Prévalence chez les grands
générale pour prématurés pour
1000 naissances vivantes 1 000 naissances vivantes
Déficiences motrices 1,16 a 4,02 50-130
Déficiences visuelles
AV' inférieure & 3/10 0,60
cécité 0,2-0,3
Déficiences auditives
perte fixée a 40 dB 1,1a13
perte bilatérale supérieure a 70 dB 07208
Déficiences intellectuelles 150
QI compris entre 50 et 70
Ql<50 1,5-3,5 150
Troubles psychiatriques (autisme et TED) 0,5-1,5

' acuité visuelle (au meilleur ceil aprés correction)

Le registre des handicaps de I'Isere montre que le nombre d’enfants porteurs
d’'une déficience grave a augmenté. Il est passé de 6,85 pour 1 000 en 1980-82
a 8,85 pour 1 000 en 1989-1991. Cette évolution reflete 'augmentation de la
prévalence des déficiences motrices (+ 26-42 % pour les paralysies céré-
brales) et des troubles psychiatriques (+ 90 %) entre 1980-1982 et 1989-
1991. La forte augmentation des troubles psychiatriques pourrait refléter des
changements dans I'enregistrement et la classification des troubles, plus
qu'une réelle augmentation de la prévalence. Aucune évolution n’a été
rapportée pour les déficiences intellectuelles, auditives et visuelles.

Chez les grands prématurés, la comparaison des résultats de 'enquéte de 1985
en région parisienne a ceux de I’étude EPIPAGE dans la méme région en
1997 ne montre pas d’évolution de la prévalence des déficiences motrices.
Aucune donnée ne permet de suivre I'évolution des autres déficiences, senso-
rielles et intellectuelles, chez ces enfants.

De nombreux facteurs sont susceptibles d’influencer les estimations de préva-
lence fournies par les études. Un des éléments cruciaux pour ces études est la
qualité de I'enregistrement. Sur ce point, les résultats dépendent du mode de
recueil des informations. Dans les enquétes de cohorte, les perdus de vue sont
la principale préoccupation. Ils représentent de 7 % a 20 % des enfants dans
les études francaises, mais des données de la littérature montrent qu’ils cons-
tituent une population a haut risque de handicap. Dans les enquétes transver-
sales et les registres, le probleme est celui de l'exhaustivité. Le taux
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d’exhaustivité est de 86 % dans le registre de I'lsere. Il est difficile a évaluer
dans les enquétes transversales. Ces éléments suggerent une légére sous-
estimation de la prévalence des déficiences dans les résultats produits par les
registres comme par les enquétes de cohorte.

Les termes employés pour définir une déficience peuvent différer selon les
études. Clest le cas pour les déficiences motrices. Linfirmité motrice cérébrale
(IMC, terme frangais) et la paralysie cérébrale (traduction du terme anglo-
saxon cerebral palsy) sont deux entités qui se recoupent mais ne se superpo-
sent pas. Toutefois, les travaux récemment menés en France font de plus en
plus référence a la paralysie cérébrale. D’autres phénomenes peuvent induire
des différences. En particulier, le degré de gravité des déficiences peut varier
entre études. Le choix de I'Age a 'enregistrement peut aussi influencer la
prévalence des handicaps. Un 4ge trop précoce ne permet pas d’identifier
toutes les déficiences, notamment intellectuelles. Enfin, la qualité des infor-
mations recueillies va jouer un rdle important. Dans les études transversales,
de cohorte et les registres, les sources d’informations sont multiples, les inter-
venants aussi, ce qui ne garantit pas ’homogénéité du recueil.

Concernant I’évolution pour les prochaines années en France, deux phéno-
menes pourraient contribuer a inverser la tendance observée jusqu’a mainte-
nant. Le premier tient a l'amélioration du dépistage anténatal des
malformations congénitales, ainsi qu'a une augmentation constante des
interruptions médicales de grossesse depuis la fin des années 1980. Le second
tient 4 'amélioration du pronostic neurologique de populations a haut risque
de handicaps comme les enfants grands prématurés. C'est ce que suggerent les
données étrangeres en montrant une stabilisation de la prévalence des para-
lysies cérébrales depuis 1990. Toutefois, d’autres phénomenes pourraient
contrebalancer les effets du dépistage des malformations et de la prise en
charge des grands prématurés. En particulier, si I'élévation de 'age a la
maternité se poursuit, le nombre de naissances d’enfants malformés va
croitre. De méme, si la prématurité continue a augmenter, la population des
enfants a haut risque de séquelles va croitre.

A partir des données présentées ci-dessus, il est intéressant d’estimer le
nombre annuel d’enfant porteurs d’une déficience d’origine périnatale issus
de la population d’enfants nés a terme et le nombre d’enfants issus de la
population des prématurés (en distinguant également les grands prématurés).
Si Pon considere que 1 % des enfants agés de 7-8 ans sont porteurs d’une
déficience sévere, le nombre de ces enfants en France peut étre estimé 2
7500 (750000 naissances annuelles) pour une génération. D’apres les
données de la littérature, la part du handicap d’origine périnatale varie de
15% (estimation basse) a 65 % (estimation haute). Une estimation
moyenne a 50 % parait raisonnable. Par ailleurs on peut considérer que les
enfants prématurés représentent environ 50 % des enfants porteurs d’une
déficience sévere.
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Estimation du nombre annuel d’enfants porteurs d’un handicap d’origine péri-
natale en France

Estimation basse Estimation moyenne ~ Estimation haute

Part des déficiences d'origine périnatale 15 % 50 % 65 %
A terme (50 %) 560 1875 2435
Prématurés < 37 SA (50 %) 560 1875 2435
Grands prématurés < 32 SA (25 %) 280 937 1220
Total 1120 3750 4870

Ainsi, sur une génération, entre 1 120 a 4 870 enfants développeront une
déficience sévere d’origine périnatale. La moitié d’entre eux sont nés préma-

turément (avant 37 SA), dont 280 a 1 220 sont des grands prématurés (nés
avant 32-33 SA).

Des événements périnatals peuvent étre impliqués
dans la survenue des déficiences ou handicaps

Les diverses pathologies périnatales ayant un impact significatif sur la
survenue de handicaps ou déficiences peuvent étre classées en trois grands
groupes : la prématurité, et surtout la grande prématurité ; les accidents
neurologiques du bébé a terme, avec en premier lieu 'anoxie périnatale ; les
autres pathologies menacant le développement cérébral.

Principaux facteurs périnatals de déficiences et handicaps

* Prématurité (séquelles liées a 'age gestationnel et au poids de naissance, aux complications
de la prématurité, essentiellement Iésions cérébrales, dysplasie bronchopulmonaire)

* Retard de croissance pré- et post-natal

* Gémellité (surtout jumeaux monochoriaux)

* Anoxie périnatale

* Foetopathies toxiques (alcool, drogues...)

« Infections périnatales (méningo-encéphalite)

* Accidents neurologiques divers (accident vasculaire cérébral, traumatisme, hémorragie...)

La prématurité et surtout la grande prématurité (naissance avant 32 semaines
d’dge gestationnel) ont un impact important sur le risque de handicaps,
lesquels peuvent étre de tous types.

La mise en évidence des diverses séquelles dépend de 'age de I'enfant. Les
séquelles motrices sont, en regle générale, diagnostiquées avant 2 ans et elles
restent relativement fixées. Les autres troubles (troubles des apprentissages ou
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troubles du comportement) se réveélent plus tard, a I'dge préscolaire ou
scolaire. Ces derniers sont évolutifs et certains d’entre eux trouvent des
compensations ou s’atténuent avec le temps, comme par exemple les troubles
du langage ou les troubles du comportement social. Toutefois, pour les préma-
turés atteints de séquelles motrices, le décalage dans les apprentissages non
moteurs persiste et tend méme a s’accentuer avec le temps.

Différents facteurs influencent le devenir des prématurés : des facteurs intrin-
seques tels que 1'Age gestationnel, le poids de naissance, le sexe, la gémellité
ou les pathologies néonatales (lésions cérébrales, dysplasie bronchopulmo-
naire..) et des facteurs environnementaux tels que les prises en charge pré- et
post-natales ou I'environnement familial et social.

Pour les grands prématurés, 'utilisation précoce de certaines techniques
d’exploration neurologique améliore la qualité du pronostic. C’est le cas
notamment de I'imagerie cérébrale — échographies cérébrales, imagerie par
résonance magnétique (IRM) — et des électroencéphalogrammes (EEG) en
période néonatale. Les examens cliniques neuromoteurs des premiers mois
post-terme sont utiles bien que leurs limites en termes de valeur prédictive
doivent étre rappelées : leur interprétation est parfois difficile et leur accessi-
bilité ou leur qualité sont variables selon les unités de néonatalogie.

Chez le nouveau-né a terme, en cas d’accident neurologique (anoxie péri-
natale, accident vasculaire cérébral, hémorragie intracrinienne spontanée ou
traumatique, méningite néonatale...), le pronostic varie fortement selon la
nature de I'accident. Le pronostic le mieux établi concerne les encéphalo-
pathies néonatales, le plus souvent présumées post-anoxiques, qui s’expri-
ment par une altération du comportement neurologique dans la premiere
semaine de vie. Les encéphalopathies mineures sont a priori sans consé-
quence pour le devenir de ’enfant. En revanche, les encéphalopathies modé-
rées et séveres ont un impact trés important. Ainsi, en cas d’encéphalopathie
modérée, on observe pour 25 % des nouveau-nés des séquelles neurologiques,
dont pres de la moitié sont des paralysies cérébrales. Les autres séquelles sont
essentiellement cognitives (déficience intellectuelle ou troubles du langage).
Dans le cas des encéphalopathies séveres, 50 % des enfants survivants
présentent des séquelles neurologiques. Les convulsions multiplient par 3 le
risque d’infirmité motrice.

Chez le bébé a terme atteint d’encéphalopathie néonatale, le pronostic
repose sur trois types d’examens précoces: l'examen clinique dans les
premiers jours de vie ; I'imagerie : essentiellement I'IRM ; les examens électro-
physiologiques : EEG et/ou potentiels évoqués. La prédictivité de ces
examens, surtout 'IRM, est décrite comme trés bonne dans la littérature
(dans des conditions optimales). Toutefois, I'expérience des praticiens,
confrontés a divers cas d’imagerie faussement rassurante, est 2 prendre en
compte.
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Il existe d’autres situations périnatales a risque dont 'impact sur la survenue
de handicaps est plus difficile a évaluer, soit parce qu’elles sont rares, soit
parce qu'elles s’associent a une autre situation a risque (par exemple la
prématurité). Les jumeaux et en particulier les jumeaux monochoriaux, indé-
pendamment des facteurs de prématurité et d’hypotrophie, peuvent présenter
des lésions cérébrales clastiques in utero ou en période post-natale et des
malformations. Le risque de lésions est plus important lorsqu’il existe un

syndrome transfuseur-transfusé.

Il existe une association entre la présence d’'un retard de croissance intra-
utérin (RCIU) et 'occurrence de handicaps, et ce quel que soit le terme. Ce
risque est augmenté en cas de prématurité. Le pronostic parait conditionné
au premier chef par la sévérité de 'hypotrophie. Les facteurs pronostiques en
cas de RCIU sont : 'asphyxie périnatale, I'Age gestationnel, le sexe masculin
et un petit périmetre cranien (surtout le non-rattrapage du périmetre
cranien). Tous ces facteurs majorent surtout le risque de déficiences intellec-

tuelles.

Lexposition anténatale aux toxiques (alcool) ou post-natale (médicaments
neurotoxiques et ototoxiques), une malnutrition post-natale, des infections
périnatales, un ictére sévere et des pathologies néonatales sévéres ayant
nécessité un séjour prolongé en soins intensifs sont également susceptibles de
favoriser le développement de séquelles, en particulier de troubles du déve-
loppement et de surdité.

Toutes ces pathologies néonatales nécessitent dans ’absolu un suivi prolongé,
mais l'organisation de ce suivi n’est pas aisée. Il faut tenir compte d’une
difficulté importante pour le suivi des enfants : c’est parmi les familles adhé-
rant mal au suivi que lon retrouve le plus de séquelles neuro-
développementales. Actuellement en France, un suivi prolongé est proposé
pour les enfants les plus a risque (grande prématurité, encéphalopathie
néonatale du bébé a terme). Méme si elle était appliquée, cette politique de
suivi négligerait plus de la moitié des handicaps-déficiences d’origine péri-
natale.

A lorigine des événements périnatals impliqués
dans la survenue de déficiences ou de handicaps,
on peut identifier différentes situations pathologiques

Différentes situations pathologiques peuvent agir sur les événements qui ont
un impact sur la survenue d’une déficience ou d’un handicap tels que la
prématurité, la grande prématurité, I’encéphalopathie chez les enfants nés a
terme et d’autres événements 2 risque.

Environ 1/3 de la prématurité est médicalement induite, les 2/3 sont spon-
tanés. Au sein de la prématurité spontanée, on distingue le travail prématuré

301

SYNTHESE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

302

a membranes intactes (1/3 des accouchements prématurés) du travail préma-
turé & membranes rompues (1/3). Cependant, il existe des variations en
fonction de I'Age gestationnel puisque le travail 2 membranes intactes
concerne 25 % des accouchements prématurés entre 27 et 32 SA, 44 % entre

24 et 26 SA et 64 % avant 24 SA.

Les facteurs de risque exposant a la prématurité modérée et a la trés grande
prématurité sont les mémes. L'association avec la prématurité est cependant
plus forte pour certains facteurs de risque, parmi lesquels le niveau socio-
économique, les conditions de vie (mere isolée..), 'Age maternel, I'indice de
masse corporelle, les antécédents obstétricaux et le tabagisme. Le retard de
croissance intra-utérin est également un facteur de risque de prématurité.

Le travail prématuré est souvent associé a une autre complication de la
grossesse : hypertension artérielle (2 %), placenta praevia (4 %), hématome
rétroplacentaire (7 %), pathologie hémorragique (16 %). Les anomalies
placentaires (placenta praevia, hématome rétroplacentaire) sont fréquem-
ment associées 2 la trés grande prématurité (50 %), ainsi que les infections
(38 %) et les facteurs immunologiques (30 %). On retrouve également
comme facteurs associés la béance cervicale (16 %), les pathologies mater-
nelles (10 %), les traumatismes et la chirurgie lourde (8 %) et les anomalies
foetales (6 %). Ces causes sont associées entre elles dans 58 % des cas, isolées
dans 38 % des cas. Dans 4 % des cas, aucun facteur n’est identifié en associa-
tion avec la prématurité.

Linfection prénatale est également une cause importante de travail préma-
turé 2 membranes intactes. Une infection intra-amniotique asymptomatique
est trouvée dans 13 % des cas de travail prématuré 2 membranes intactes.
Dans 37,5 % des cas se développera secondairement une chorio-amniotite.
Ces infections sont également directement impliquées dans la survenue des
lésions cérébrales observées chez I'enfant prématuré.

Les jumeaux présentent un risque extrémement élevé de prématurité et de
petit poids a la naissance. Le risque de prématurité est multiplié par 10 et le
risque de poids inférieur 2 2 500 grammes par 11. L'exces de risque est observé
aussi bien pour la prématurité modérée que pour la grande prématurité. Ainsi
10 % des jumeaux naissent avant 32 semaines au lieu de 1 % des enfants
uniques. De méme la proportion d’enfants de moins de 1 000 g est de 4 %
chez les jumeaux et de 0,4 % chez les enfants uniques. L'état des enfants a la
naissance se caractérise par un plus grand nombre de mort-nés et d’enfants
ayant un score d’Apgar inférieur a2 8 & une minute ou cing minutes chez les
jumeaux que chez les enfants uniques.

La menace d’accouchement prématuré (MAP) constitue la premiere cause
d’hospitalisation en France pendant la grossesse (38 % parmi les 20 % de
grossesses avec hospitalisation).
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Différents facteurs de risque de prématurité

Facteurs obstétricaux
* Grossesse multiple
* Placenta praevia
* Retard de croissance intra-utérin
* Malformation utérine congénitale
* Béance cervico-isthmique

Facteurs maternels
* Infections génitales, urinaires, cervico-vaginales
* Diabéte
* Prééclampsie (hypertension artérielle liée a la grossesse)
* Allo-immunisation rhésus

Facteurs socio-économiques
* Primiparité ; multiparité
* Conditions défavorables de transports et de travail
* Age de la mere inférieur a 18 ans ou supérieur a 35 ans

Causes feetales
* Aberrations chromosomiques
* Autres anomalies congénitales

Causes iatrogénes

Un autre facteur de risque de survenue de déficiences et handicaps au
moment de la naissance est 'encéphalopathie néonatale. L'asphyxie néo-
natale est, dans environ 50 % des cas, une conséquence du travail, sans pour
autant qu’elle puisse étre prévenue ou dépistée. Il est en effet possible que
certains cas d’asphyxie per-partum soient en fait une conséquence d’un état
pathologique antepartum. Les autres pathologies dépistées par les indicateurs
néonatals d’asphyxie pourraient étre des pathologies exclusivement pré-
natales.

N

Tout le probleme vient de la grande difficulté a authentifier I'asphyxie
per-partum dans la mesure ot les indicateurs sont peu spécifiques et communs
a toute la période périnatale.

Il est difficile de préciser la part relative des différents facteurs de risque
d’anoxie per-partum car elle varie en fonction des populations étudiées. Dans

Criteres diagnostiques de I’asphyxie per-partum

Criteres essentiels de diagnostic de I'asphyxie per-partum
* Acidose métabolique : pH < 7,00 et déficit de base = 12 mmol/l
* Encéphalopathie précoce chez un enfant né = 34 SA
* Paralysie cérébrale de type quadriplégie ou dystonie

Critéres suggérant ensemble une origine per-partum
* Evénement « sentinelle » d’hypoxie : rupture utérine, procidence...
* Détérioration subite et prolongée du rythme cardiaque feetal, juste apres 'événement
* Score d’Apgar entre 0 et 6 a plus de 5 min post-partum
* Atteinte multiviscérale
* Imagerie cérébrale précoce altérée
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les pays favorisés, les situations a risque sont les anomalies d’insertion placen-
taire, la primiparité, I'abus d’alcool, la prééclampsie, les enfants de sexe
masculin et le retard de croissance intra-utérin.

En ce qui concerne I'impact de la voie d’accouchement, les résultats des
travaux sont divergents. D’une maniere générale, il ne semble pas qu’une
politique de césarienne systématique permettrait de diminuer le nombre
d’enfants atteints de paralysie cérébrale.

Les situations a risque de retard de croissance intra-utérin sont : les embryo-
pathies de nature chromosomique, infectieuse, génétique et toxique, parmi
lesquelles le syndrome « d’alcoolisation feetale » et les malnutritions feetales.
Les syndromes vasculo-rénaux restent la premiere cause d’hypotrophie a la
naissance (environ 50 % des cas). S’y adjoignent les grossesses multiples, le
tabagisme, les maladies vasculaires chroniques et certaines pathologies
maternelles. L'échographie occupe une place centrale dans le dépistage et le
diagnostic du RCIU. Sa sensibilité varie en fonction du terme. Elle parait
optimale & 34 SA avec une sensibilité de 'ordre de 60 % pour une spécificité
de 85 %. Certains auteurs préconisent d’associer les critéres cliniques et
échographiques afin d’améliorer le dépistage et I'évaluation de la sévérité des
RCIU et proposent des scores prédictifs.

Le dépistage précoce des lésions cérébrales est essentiel
mais n’engage pas le pronostic

Un dépistage précoce des lésions cérébrales ou une identification des risques
de troubles du développement cérébral chez un enfant sont essentiels. En
effet, 'intervention précoce tient maintenant une place importante parmi les
possibilités d’actions dont on dispose aujourd’hui.

Les lésions cérébrales acquises en fin de grossesse ou en période périnatale
représentent la majorité des lésions a lorigine des handicaps neuro-
développementaux de 'enfant. Leur dépistage précoce peut se faire :

e avant la naissance du fait des performances actuelles des échographistes
révélant : des porencéphalies, des accidents ischémo-hémorragiques, des
microcéphalies, des calcifications des noyaux gris ou périventriculaires secon-
daires, des fcetopathies virales 2 cytomégalovirus notamment, des dilatations
ventriculaires ;

¢ 3 la naissance devant une symptomatologie clinique révélatrice chez un
nouveau-né a terme: encéphalopathie néonatale précoce, convulsions
isolées ou tableau d’hypotonie ;

e 3 la naissance par une surveillance cérébrale systématique en imagerie
(échographie transfontanellaire ou imagerie par résonance magnétique
nucléaire) de certaines populations a risque : grands prématurés, grossesses
gémellaires, voire retards de croissance intra-utérin ou enfants de poids de
naissance trop élevé ;



Synthése

e dans les mois suivant la naissance, devant la constatation d’anomalies
neuromotrices précoces parfois associées a une croissance ralentie du péri-
metre cranien, lors de la surveillance dans certaines populations a risque ou
lors des examens obligatoires de 9 mois et 2 ans dans la population générale.

Les circonstances de découverte des 1ésions cérébrales sont variables, fonc-
tion de 'étendue des lésions et de leur topographie. Leur expression clinique
en période néonatale immédiate est souvent pauvre lorsque les accidents sont
survenus en fin de grossesse ou chez un enfant né prématuré ; c’est alors
I'imagerie cérébrale systématique dans des populations a risque (jumeaux,
enfants avec retard de croissance intra-utérin, prématurés) qui révélera un
accident d’origine ischémique et/ou inflammatoire. Parfois, la sémiologie
clinique sera plus riche, notamment chez le nouveau-né a terme soumis a des
accidents anoxiques diffus atteignant les noyaux gris mais aussi la substance
grise. Mais souvent leur révélation clinique sera décalée par rapport a la
naissance devant des anomalies neuromotrices secondaires.

La topographie des lésions est elle-méme tres liée au stade de développement
cérébral. Ainsi, du fait de la vulnérabilité de sa substance blanche, on obser-
vera chez le grand prématuré une maladie de la substance blanche avec
notamment des leucomalacies périventriculaires ou des hémorragies
intraventriculaires/intra-parenchymateuses. Chez le nouveau-né a terme, du
fait de la maturité fonctionnelle des neurones de la substance grise et des
noyaux gris, on pourra observer une encéphalopathie néonatale précoce par
nécrose neuronale diffuse ou localisée.

Le pronostic des différentes lésions cérébrales et I'importance des séquelles
sont directement liés a I'étiologie des lésions mais aussi a leur étendue et au
stade de développement cérébral au moment de I'accident. Les déficiences
intellectuelles séveres secondaires seront plutdt propres au nouveau-né a
terme soumis 2 une anoxie diffuse, tandis que chez ’ancien prématuré seront
observées des déficiences plus modérées avec troubles praxiques, de la
mémoire et des apprentissages scolaires. L’établissement d’un pronostic précis
reste difficile, voire impossible, pour plusieurs raisons: le concept de
pronostic reste trés subjectif ; les lésions périnatales surviennent sur un
cerveau en plein développement ; des images anormales ne nous renseignent
pas sur les fonctions cérébrales ultérieures et les capacités de réorganisation
du cerveau. Le plus souvent, on ne pourra faire état que d’une situation 2
risque dont 'importance sera variable d’'un individu a l'autre.

Cependant, les électroencéphalogrammes de la premiere semaine ainsi que la
résonance magnétique nucléaire restent actuellement les meilleurs outils
entre des mains entrainées. Les anomalies du tracé de fond chez le
nouveau-né a terme comme chez le prématuré participent a I’établissement
du pronostic. De méme, I’existence d’une atteinte des noyaux gris centraux a
I'IRM serait associée a un plus grand risque de séquelles motrices en cas
d’accident vasculaire cérébral ou d’atteinte anoxique diffuse. Lutilisation de
ces outils pose néanmoins des problémes aigus : le nombre réduit d’experts en
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EEG comme en imagerie néonatale ; une discordance dans les anomalies
observées par échographie transfontanellaire et IRM ; le manque d’accessibi-
lité de 'IRM dans certaines régions.

La plupart des handicaps ou déficiences d’origine
périnatale peuvent étre dépistés dans les trois premieres
années

Trois types de handicap sont repérables dans les trois premieres années : le
handicap moteur, les déficiences neuro-sensorielles et les troubles envahis-
sants du développement (autisme), les déficiences intellectuelles étant iden-
tifiées plus tard. La correction de I"Age en cas de prématurité doit étre faite
jusqu'a 2 ans. Il existe fréquemment un décalage supplémentaire pour le
langage chez les prématurissimes.

Dans les premiers mois (avant 6 mois), les handicaps moteurs séveres a type
de tétraparésie fréquemment associés a des déficiences sensorielles et intellec-
tuelles sont mis en évidence par un examen neuromoteur qui constate
I'absence de tenue de la téte, une hypotonie globale, des troubles de la
poursuite oculaire, des difficultés alimentaires et aucune motricité spontanée.
Ces enfants doivent étre adressés dans des centres spécialisés rapidement, afin
de compléter le bilan moteur, visuel et auditif.

Dans le deuxiéme semestre de vie, la lenteur des progres et le retard d’acqui-
sition de la tenue de téte et de la tenue assise attirent 'attention. C'est dans
ces formes que le diagnostic est souvent retardé et nécessite, de la part du
médecin non spécialiste, le recours a un avis spécialisé. Les consultations de
développement dans les services de néonatalogie ou de neuropédiatrie ou
encore dans les centres d’action médico-sociale précoce (CAMSP) devraient
pouvoir servir de recours dans de telles situations. Les repéres du carnet de
santé avec l'examen du 4° mois et du 9° mois permettent d’approcher le
diagnostic de maniére précise.

En fin de premiére année, les anomalies graves et séveres du développement
doivent étre repérées ; il s’agit notamment des polyhandicaps, des tétraparé-
sies, des diplégies séveres et des hémiplégies. Annoncer un diagnostic a une
famille suppose de revoir I'enfant a plusieurs reprises, car il est nécessaire
d’évaluer la lenteur des progres pour avoir la certitude d’une atteinte motrice.
Pour les déficiences intellectuelles, le diagnostic est trés rarement posé avant
3 ans.

Il est nécessaire, dés les anomalies constatées, d’adresser les enfants a des
spécialistes du développement qui feront une analyse sémiologique plus
précise et rechercheront les troubles associés, en particulier visuels, pour les
infirmités motrices cérébrales. D’autres anomalies peuvent survenir comme
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les spasmes en flexion, les troubles respiratoires secondaires a des troubles de
la déglutition et des anomalies orthopédiques.

Au cours de la deuxieme année de vie, pour les handicaps moteurs séveres,
une prise en charge doit étre organisée. D’autres déficiences, en particulier
latteinte buccofaciale, avec son retentissement sur le langage oral, sont a
évaluer. Enfin, pour certains enfants, des troubles moteurs modérés vont
disparaitre presque totalement, faisant poser le diagnostic d'IMC a minima ou
méme de troubles neuromoteurs transitoires.

Les handicaps visuels concernent en premier lieu les grands prématurés qui
ont présenté une rétinopathie dans les premieres semaines de vie, pour
lesquels le dépistage et le suivi doivent étre organisé rigoureusement des
I'hospitalisation, d’autant plus s’il y a eu un geste thérapeutique en hospitali-
sation. Dans les stades avancés de rétinopathie, 50 % des enfants sont a
risque de cécité. Pour les autres, un examen ophtalmologique est urgent s’il y
a un strabisme ou un nystagmus.

La déficience auditive doit étre repérée le plus tot possible ; I'Age recom-
mandé pour repérer une déficience majeure est de 3 mois dans les pays anglo-
saxons. Cela parait tot, dans la mesure ol certains enfants peuvent
normaliser dans le deuxiéme trimestre de vie des anomalies auditives
précoces. Un babillage des premiers mois ne signifie pas qu’il n’y a pas de
surdité. Le diagnostic en France est souvent fait vers 9 mois.

Les troubles envahissants du développement (autisme) sont étudiés sur
plusieurs consultations. Les signes d’alerte doivent inciter 2 demander un avis
spécialisé.

Signes d’alerte absolue des troubles envahissants du développement

* Pas de babillage a 12 mois

* Pas de gestes (pointage, « au revoir » de la main..) & 12 mois

* Pas de mots a 16 mois

* Pas de combinaisons de deux mots spontanées (pas seulement écholaliques) a 24 mois
* N'importe quelle perte de compétence (de langage ou sociale) a tout age

En population générale, les examens du carnet de santé, s'ils sont réalisés
avec rigueur, devraient permettre d’effectuer le repérage de la plupart des
déficiences ou handicaps. Certains items pourraient étre ajoutés : apprécia-
tion des sutures craniennes, ouverture du pouce, recherche des réactions
parachute, analyse de ’échec de la station assise.

N .

Dans les populations 2 risque, un complément diagnostique est nécessaire,
comprenant une étude de la motricité portant sur le tonus passif comparatif
dorsal et ventral, le tonus actif, les réactions antigravitaires de suspension,
'appréciation des amplitudes articulaires, en particulier au niveau du pied et
des manceuvres de tiré-assis antérieur et latéral, ainsi que le décrit ’école
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francaise de neurologie du développement. Ces examens neurologiques spéci-
fiques doivent étre réalisés par des médecins formés a I'examen neuromoteur
du jeune enfant dans les consultations hospitalieres spécialisées pour les
enfants A haut risque ou dans les CAMSP ayant une activité de dépistage. Ils
peuvent également étre réalisés par un médecin de rééducation fonction-
nelle.

Une grille simple accompagnée de quelques schémas devrait permettre aux
pédiatres de repérer plus de troubles du développement. La généralisation des
oto-émissions acoustiques provoquées — OEAP — (en plus de l'utilisation de
jouets sonores) et d'un examen ophtalmologique avec « bébé vision »
permettrait de mieux préciser une déficience sensorielle.

Chronologiquement, a la fin du premier semestre en dge corrigé, les déficits
séveres et modérés peuvent &tre repérés mais pas encore de maniere spéci-
fique. Le deuxieéme semestre permet d’identifier plus précisément les troubles.
Au cours de la deuxieme année, les troubles séveres ou modérés persisteront
et on pourra évoquer la sévérité de certains handicaps et rechercher les
handicaps associés : orthopédiques, convulsions, mouvements involontaires
parasitants, troubles sensoriels et absence de langage. Il est nécessaire pour la
population a risque des trés grands prématurés de prolonger le suivi au-dela
de 3 ans, les difficultés cognitives spécifiques ne pouvant étre mises en
évidence que vers 4 ans. Ce suivi nécessite des techniques de dépistage tres
spécifiques pratiquées par des neuropsychologues.

Les interventions précoces sont fondées sur le concept
de plasticité cérébrale

Les interventions précoces peuvent étre définies comme I’ensemble des stra-
tégies de prévention et de traitement destinées, dans la premiere voire la
deuxiéme année de vie, a favoriser un développement cérébral et une struc-
turation optimaux. Elles reposent essentiellement sur deux grands axes : des
stratégies d’intervention éducative classiques (éducation neuromotrice,
actions éducatives impliquant les parents..) et des stratégies de neuroprotec-
tion de différentes natures.

Les stratégies d’intervention éducative précoce reposent sur le concept de
plasticité cérébrale. Ces différents processus de plasticité sont mobilisés par
les interventions rééducatives sur un cerveau en plein développement. La
compréhension récente de quelques mécanismes fondamentaux du dévelop-
pement, notamment 'importance des phénomenes de mort cellulaire et de
stabilisation synaptique et des circuits neuronaux en post-natal, constitue les
fondements théoriques et cliniques en faveur d’une intervention précoce. Les
capacités de compensation motrice du systéme nerveux central immature
secondairement a des lésions de I'aire précentrale sont supérieures a celles du
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SNC de l'adulte chez le singe (principe de Kennard). Chez I'enfant, la
destruction du tissu nerveux survient dans un environnement encore peu ou
pas fonctionnellement spécialisé, a la différence de 1'adulte. Par ailleurs, la
réponse moléculaire et cellulaire a la lésion varie avec '’état de maturation
cellulaire. La plasticité neurale, dans certaines circonstances quand elle est
possible, peut étre bénéfique méme si la trajectoire développementale qui en
résulte differe de la normale. Mais elle peut aussi étre inadaptée si les
connexions qui se forment ne permettent aucune réponse adaptative a 'envi-
ronnement.

Le concept de « neuroprotection », initialement réservé aux molécules proté-
geant ou prévenant les phénomenes de mort cellulaire, peut maintenant étre
étendu A toutes les actions favorisant un développement cérébral harmo-
nieux et empéchant la survenue de troubles spécifiques de ce dernier. On
distingue des stratégies organisationnelles, thérapeutiques et environnemen-
tales.

Sur le plan organisationnel, le transfert in utero pour permettre la naissance
des enfants a risque dans des établissements spécialisés de niveau III a montré
son impact sur la diminution des lésions cérébrales précoces. En revanche,
I'influence des modalités d’accouchement (voie basse ou césarienne, avant ou
apres travail) et le role bénéfique de la césarienne n’ont pas été définitive-
ment démontrés.

Sur le plan thérapeutique, des outils récents de modélisation animale des
lésions cérébrales de I'enfant ont permis de progresser dans la protection du
cerveau en développement, voire dans le traitement curatif des lésions céré-
brales acquises. De nombreuses molécules a visée protectrice ont ainsi été
utilisées agissant sur les phénomenes biologiques impliqués dans la mort
cellulaire : antagonistes des cytokines pro-inflammatoires, stabilisateurs de
membranes, inhibiteurs de la formation de radicaux libres, inhibiteurs de la
libération de glutamate, antagonistes des canaux calciques et du récepteur
NMDA au glutamate, molécules anti-apoptotiques.. Mais la difficulté pour
envisager des traitements neuroprotecteurs prévenant ou diminuant les
lésions chez 'enfant prématuré ou a terme tient a la multiplicité des facteurs
de risque et des mécanismes a 'origine des lésions cérébrales, a 'ignorance du
moment (le plus souvent anténatal) de l'initiation de la cascade délétere
aboutissant 2 la lésion cérébrale, a la mauvaise spécificité des marqueurs du
stress feetal (liquide méconial, anomalies du rythme cardiaque fcetal) au
début de la cascade délétere et des anomalies de I'adaptation a la vie extra-
utérine (score d’Apgar, acidose métabolique), et enfin a la difficulté a trouver
des agents thérapeutiques utilisables pour des essais cliniques car sans effet
secondaire délétere. Le passage a I'essai thérapeutique en pathologie humaine
est donc difficile. Seules quelques molécules ou moyens thérapeutiques ont
été jusqu’a présent étudiés avec un certain bénéfice : hypothermie dans
I'anoxie du nouveau-né a terme, sulfate de magnésium et stéroides fluorés

309

SYNTHESE



Déficiences et handicaps d’origine périnatale

310

administrés en anténatal, voire oxyde nitrique en post-natal chez le préma-
turé. De vastes essais multicentriques utilisant des « cocktails » ayant
plusieurs points d'impact sur la cascade délétere sont nécessaires et urgents.

Enfin, la prise de conscience par les pédiatres du role de I'environnement
dans le développement mental et cognitif de 'enfant (« 'acquis ») a permis
de développer des actions de prévention dans plusieurs domaines : préserva-
tion de la relation mere-enfant et des processus d’attachement, programmes
de réduction des stress en milieu hospitalier, programmes de « soins de déve-
loppement individualisés a chaque enfant » en service de soins intensifs
néonatals, prise en compte de la douleur, programmes cotiteux d’éducation a
domicile du petit enfant aux Etats-Unis.

Lensemble de ces aspects permet de penser que l'intervention précoce
comme les stratégies de neuroprotection sont une nécessité et doivent étre
mieux évaluées. De plus, un accompagnement précoce se justifie pleinement
sur le plan éthique.

Le repérage d’une déficience ou d’un handicap
doit s’accompagner de la mise en place d’un projet
thérapeutique adapté

Linfirmité motrice cérébrale (IMC) ou la paralysie cérébrale résultent de
lésions cérébrales définitives développées tres tot dans la vie et responsables
d’atteintes dans le domaine neuromoteur et aussi dans le domaine langagier,
praxique, avec des déviances du développement neuropsychologique et
psycho-affectif pouvant aussi bien altérer les capacités actuelles que poten-
tielles de I'enfant. D’aprés une étude frangaise, la distribution des différents
profils cliniques en paralysie cérébrale se décline en 40 % de quadriplégie,
17 % de diplégie et 21 % d’hémiplégie.

Il est important de prendre en charge ces atteintes de maniére précoce,
continue et multidisciplinaire. En continuité avec les soins et la prévention
neuro-orthopédique exercés en néonatalogie, I’enfant doit bénéficier d’une
éducation motrice délivrée par un kinésithérapeute ou un psychomotricien
formé aux techniques spécifiques du tout-petit. Selon leur souhait et leurs
possibilités d’'implication, les parents recoivent des recommandations prati-
ques pour porter et installer correctement leur nourrisson au quotidien.

Par la suite, la prise en charge de 'enfant comporte un inventaire de ses
capacités, en insistant particulierement sur ses potentialités motrices, senso-
rielles et relationnelles, qui seront vérifiées et valorisées pendant toute la
croissance. Le projet thérapeutique repose sur une vision globale du dévelop-
pement de 'enfant en référence au calendrier de croissance.
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Le traitement non pharmacologique fait appel a la kinésithérapie, 1'ergo-
thérapie, 'orthophonie, la physiothérapie (dont I'électrostimulation), 'appa-
reillage orthétique, les postures platrées, les aides techniques et la
combinaison de ces différentes techniques. Les preuves scientifiques de
I'intérét de la kinésithérapie, 'ergothérapie et I'orthophonie manquent alors
méme qu’elles sont toujours indiquées et représentent le complément indis-
pensable a la chirurgie.

A la kinésithérapie et lergothérapie classiques sont parfois adjointes d’autres
techniques plus ou moins reconnues comme le « patterning », la thérapie
conductive, I'équithérapie, la balnéothérapie, la technique de Vojta, le
programme polonais, 'exclusion segmentaire par contrainte induite. Cette
derniere technique est en cours d’évaluation avec d’ores et déja des résultats
préliminaires encourageants. Des méthodes comme I'oxygénothérapie hyper-
bare sont encore trés expérimentales.

Depuis une vingtaine d’années, le traitement de la spasticité bénéficie de
méthodes nombreuses mais difficiles a appliquer chez I’enfant : administra-
tions de médicaments, d’agents de dénervation musculaire (toxine botuli-
que A), injections intrathécales (bacloféene) ou chirurgie (neurectomie,
rhizothomie).

Les progres de I'enfant, voire ses difficultés, sont mis en évidence par une
évaluation clinique réguliere en référence aux échelles de développement
neuro-sensoriel et psycho-comportemental. Les résultats de ces évaluations
sont restitués périodiquement aux parents sous une forme orale et/ou écrite
dans un langage accessible afin d’apporter les éléments de réponse aux
nombreuses questions qu'’ils se posent, en particulier au sujet de I'avenir.

Le projet qui comporte un suivi médical, des soins rééducatifs, souvent de
I’appareillage, un soutien psychologique et des séances éducatives est coor-
donné par un médecin référent, qui dispose de compétences en pédiatrie
et/ou neurologie et/ou rééducation. Une implication forte de la famille est
souhaitable notamment pour I’élaboration du projet, son exécution pratique
et son évaluation réguliere. Des informations concernant 'adaptation de
I'environnement et la préparation de 'avenir sont dispensées au fil du temps
avec un souci d’anticipation : jeux, maison, quartier, école, travail, loisirs,
transports. A plus long terme, I'accompagnement se poursuit avec le projet
de scolarisation, ordinaire ou aménagée, voire spécialisée. L'apprentissage de
'autonomie s’appuie le plus longtemps possible sur les équipements scolaires
ou sociaux de proximité.

Un déficit précoce de la fonction visuelle peut interférer avec le développe-
p p PP
ment de I'enfant et retentir sur 'ensemble de ses compétences, qu’elles soient
motrices, cognitives ou affectives, et avoir ainsi des répercussions sur les
performances scolaires puis I'insertion sociale et professionnelle. Lexistence
d’'une période critique du développement visuel, se situant dans les tout
premiers mois de la vie, plaide en faveur d'une intervention précoce sur les
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déficits visuels du jeune enfant. Dans la plupart des cas, il s’agit de situations
a risque d’amblyopie accessibles a un traitement. Les amétropies non corri-
gées sont la premiere cause de strabisme et d’amblyopie fonctionnelle. Elles
devraient étre prises en charge le plus rapidement possible, I'idéal étant
d’intervenir pendant la période sensible, c’est-a-dire avant 1an: toute
anisométropie > 1 dioptrie, tout astigmatisme > 1,5 dioptrie, toute hyper-
métropie > 3,5 dioptries et toute myopie > 3,5 dioptries'! doivent étre pris en
charge par une correction optique impliquant le port constant de lunettes et,
dans certains cas (myopies, anisométropies fortes, aphakie unilatérale), celui
de lentilles de contact. Cette correction doit étre associée, le cas échéant, au
traitement de 'amblyopie fonctionnelle.

De méme, la précocité de la prise en charge du strabisme et des autres
troubles oculomoteurs, ainsi que de 'amblyopie fonctionnelle qui peut leur
étre associée, conditionne la qualité du résultat obtenu. Le traitement des
désordres oculomoteurs doit intervenir avant l'Age de 3 ans, les études
montrant que plus I'alignement des deux yeux a été obtenu tot (vers 2 ans),
plus la coopération binoculaire 2 terme est satisfaisante.

Le traitement du glaucome congénital et de la cataracte congénitale est
chirurgical et représente une urgence thérapeutique, afin de limiter les risques
de cécité et de restaurer la transparence des milieux pour permettre le déve-
loppement d’une vision normale. De méme, la prise en charge médicale du
rétinoblastome doit étre immédiate si I'on veut sauvegarder le pronostic vital
de I'enfant.

La rééducation basse vision en ophtalmologie pédiatrique doit permettre une
bonne intégration sociale de I'enfant. Cette rééducation implique la partici-
pation de professionnels ayant bénéficié d’une formation spécifique (éduca-
teurs spécialisés, instructeurs en locomotion, spécialistes de 1'aide a la vie
journaliere...). La prise en charge doit quant a elle étre organisée au plus pres
des lieux de vie de 'enfant, or de nombreuses villes sont dépourvues de
structures adéquates. La rééducation basse vision doit s’organiser sous forme
de réseaux de prise en charge ou de réseaux de soins coordonnés placés sous la
responsabilité d’un médecin.

L'accompagnement précoce du trés jeune enfant (moins de 3 ans) présentant
un déficit auditif sévere s'appuie sur trois bases complémentaires et intri-
quées : I'aide a la perception auditive (appareillage prothétique précoce,
implants cochléaires..) ; 'apprentissage a « entendre » avec les aides audi-
tives (éducation auditive précoce) et I'aide a la mise en ceuvre d’une commu-
nication permettant a I'enfant de comprendre le monde qui I'entoure et la
demande de I'autre (parents, freres et sceurs, famille, professionnels des lieux
de vie qu'il fréquente..) mais aussi de s’exprimer ; 'accompagnement des

11. Au-dela de cette valeur, les myopies sont a haut risque amblyogene ; toutefois, I'existence
d’'une myopie plus faible n’exclut pas la possibilité d’'une correction optique.
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parents et de la famille en les aidant a s’ajuster en permanence a 'enfant par
la mise en place d'un équilibre relationnel adapté et a redécouvrir une
communication spontanée. Cet accompagnement permettra de préparer
'accueil du trés jeune enfant en maternelle en proposant la prolongation de
I'aide personnelle et individuelle.

En ce qui concerne les enfants présentant un déficit des fonctions cognitives
(ensemble des processus mentaux participant au traitement des informa-
tions), les étiologies sont diverses, mais dans un bon nombre de cas tout a fait
inconnues. Des dénominations anciennes, telles que celles d’« arriéré » ou de
« débile », sont désormais révolues car elles posaient a priori des obstacles
insurmontables a toute action éducative ou rééducative. Toutefois, les déno-
minations actuelles sont multiples et renvoient a des cadres théoriques diffé-
rents qui peuvent avoir des conséquences pratiques importantes en termes
d’institution et de traitement. On reléve ainsi: déficience intellectuelle,
déficience a prédominance intellectuelle liée a des troubles neuropsychiques,
retard mental (léger, moyen, sévere), handicap mental, dysharmonie évolu-
tive, déficit des fonctions cognitives.. L'autisme pose encore en France des
problémes de classification, dus aux cadres utilisés (concept de psychose dans
la classification francaise ou de troubles envahissants du développement dans
la classification internationale).

Elever et éduquer les enfants souffrant de troubles envahissants du dévelop-
pement (dont 'autisme) requiert des savoir-faire spéciaux qui ne font pas
partie du répertoire ordinaire des compétences parentales, et qui vont méme
souvent au-deld des techniques régulierement enseignées dans les cursus
traditionnels de formation professionnelle. Lefficacité des interventions
dépend de la disponibilité et de la formation adéquate de professionnels
compétents et organisés dans des services accessibles.

Les thérapies pour l'autisme sont fondées en large partie sur le principe
comportemental de conditionnement opérant (méthode Lovaas) ainsi que
sur les approches psycho-éducatives et comportementales centrées sur
'acquisition des compétences cognitives et développementales (méthode
TEACCH). Les deux approches sont utilisées dans une perspective de
normalisation scolaire ou sociale. Les études appliquant ces deux approches
mettent en évidence des gains substantiels dans le développement cognitif
(QI) et du langage des enfants souffrant d’autisme ou d’autres troubles enva-
hissants du développement (TED). Un 4ge précoce pour le début du traite-
ment semble étre une condition nécessaire a l'efficacité de ces interventions.
Quel que soit le lieu ott sont menés ces programmes (au domicile ou dans des
centres spécialisés), une coopération étroite entre les parents et les profes-
sionnels sur une longue période est une condition de réussite. Les gains
obtenus sont généralement maintenus apres la fin du traitement. Les enfants
progressant le plus sont ceux ayant les meilleures compétences cognitives au
départ.
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Déficiences motrices, neuro-sensorielles, intellectuelles et psychiatriques
nécessitent une prise en charge précoce, adaptée a chaque situation et
s'appuyant sur des méthodes validées si possible. Les différentes techniques

sont encore peu évaluées en France.

Des programmes de stimulation précoce ont montré une
certaine efficacité pour des enfants a risque de développer
une déficience

La connaissance des différents mécanismes du développement cérébral
confirme 'importance cruciale des premiéres années de vie pour "acquisition
de compétences cognitives. Ces concepts ont cependant été modulés par la
mise en évidence de processus de plasticité tardive, et de la compensation
cognitive de déficits précoces par un milieu de vie trés stimulant.

Depuis plusieurs années, des programmes de stimulation précoce ont été
développés pour des enfants a risque de développer une déficience : enfants
vulnérables car appartenant 2 un milieu socio-économique défavorisé et peu
stimulant ; enfants prématurés ou de faible poids a la naissance.

Fondés sur des études montrant que le milieu socio-économique était un
déterminant majeur du développement des enfants pendant les cing
premieres années, des programmes (Head start programs) ont été développés
dans les années 1960 aux Etats-Unis pour les enfants appartenant a2 un milieu
socio-économique défavorisé et peu stimulant. Des effets positifs ont été
observés sur les taux d’échec scolaire et, sur le plan social, par une diminution
de la criminalité. Depuis 1990, un soutien est prévu pour les parents mais les
effets positifs supplémentaires ne sont pas encore connus.

Des programmes ont également été mis en ceuvre dans de nombreux pays
pour les enfants prématurés et les enfants de faible poids de naissance, qui
représentent une population a haut risque de développer des déficiences. Ces
programmes sont ciblés soit sur 'enfant lui-méme, soit sur sa famille, ou sont
combinés pour aider 2 la fois 'enfant et sa famille. Ils sont instaurés a partir
de I'hopital, dans la période de transition hopital-domicile, ou concernent le
suivi post-hospitalier.

Les premiers programmes ciblés sur la période d’hospitalisation néonatale
reposaient sur I'idée que les prématurés manquaient de stimulations et les
bébés bénéficiaient de différentes stimulations (plurisensorielles, tactiles
kinesthésiques) dispensées par des infirmieres ou des ergothérapeutes. Les
résultats évalués par des études controlées apparaissent positifs. D’autres
programmes visaient au contraire a réduire le stress et augmenter les capa-
cités d’autorégulation des enfants, ils étaient réalisés par les infirmieres et
progressivement par les parents. Les résultats étaient également positifs sur
les scores de développement a court terme. Les programmes les mieux évalués
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sont ceux qui impliquent enfants et parents, connus sous le nom de NIDCAP
(Newborn individualized developmental care and assessment program). 11 s’agit de
programmes individualisés destinés a des bébés de tres faible poids de nais-
sance (inférieur 2 1500 g) en soins intensifs néonatals. Les résultats sont

positifs A court terme (prise de poids, durée d’hospitalisation) mais plus
difficiles a évaluer sur le développement a long terme.

D’autres programmes, pendant la période de transition hopital-domicile, ont
pour objectif de former les parents a répondre de maniere adaptée aux signes
donnés par leur enfant. La formation s’effectue 7 jours avant la sortie puis
durant 3 mois aprés la sortie. Les effets bénéfiques sont observés a I'dge de
3ans et se maintiennent jusqu’a 9 ans (une seule étude). Quant aux
programmes post-hospitalisation, ils montrent des effets positifs sur le déve-
loppement cognitif et sur les interactions parents-enfants dans les deux
premieres années de vie, particulierement dans les situations de risques
cumulés (prématurité et pauvreté).

Au début des années 1990, un programme longitudinal multisite de stimula-
tion précoce sur trois années, connu sous le nom d’Infant health and develop-
ment program (IHDP) a été mis en place aux Etats-Unis pour des enfants
d’age gestationnel inférieur ou égal a 37 semaines et d'un poids de naissance
inférieur ou égal a 2 500 g. Les résultats indiquent des effets cognitifs et
comportementaux positifs 2 24 et 36 mois, plus marqués pour les enfants de
2 000-2 500 g et de mere de niveau éducatif peu élevé.

De maniere générale, il est bien établi que les programmes combinés enfants
et parents sont les plus utiles. Les effets sont positifs sur la relation parents-
enfant et sur le développement cognitif de I'enfant si la stimulation est
maintenue. Les effets apparaissent bien meilleurs sur le plan cognitif que sur
le plan moteur. Ces programmes sont particulierement efficaces lorsque les
meres ont un faible niveau d’études. Ils compensent donc en partie ce qui
aurait pu étre donné par la famille. Les résultats montrent que les enfants qui
en bénéficient présentent un moindre déclin cognitif que les enfants des
groupes témoins. Cela traduit une véritable action préventive.

Il reste & déterminer comment sélectionner les groupes 2 risque en considé-
rant les études ot une efficacité des programmes a été prouvée. L'association
de la prématurité et/ou d’'un petit poids de naissance avec un milieu socio-
économique défavorisé parait correspondre a une combinaison de risques
répondant bien aux programmes proposés.

Une approche économique du dépistage et de la prise en
charge est encore peu utilisée dans les prises de décisions

Lexamen de la littérature économique relative au dépistage et a la prise en
charge des handicaps d’origine périnatale est trés décevant a plus d’un titre. 315
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Les travaux publiés sont anciens et concernent essentiellement I'évaluation
des cofits de la prématurité. Une telle parcimonie dans le recours aux outils
d’évaluation économique et, notamment, 'absence totale d’étude récente
frangaise, peuvent s’expliquer par le fait que les méthodologies d’analyse
économique, si elles existent, sont parfois difficiles 2 mettre en ceuvre, en
particulier en raison des pieges inhérents a I'inventaire des cofits.

Les études de cofit renseignent sur la nature des flux financiers mis en ceuvre
a l'occasion de la réalisation d’un programme de prévention ou de la prise en
charge d’un patient. Cette expression du cofit est généralement avancée pour
plaider en faveur de laffectation de ressources financiéres a une catégorie
d’actions ou d’agents du systéme de santé. Le chiffrage du cofit peut égale-
ment étre de nature macro-économique et avoir 'ambition de répondre par
exemple a la question : « quel est le cofit, pour la société, de la prématurité et
des handicaps qui y sont associés ? » Une étude récente, réalisée sur ce theme
en Californie, s’appuie sur une cohorte d’enfants de trés petit poids de nais-
sance admis en centre de réanimation néonatale. Ses résultats démontrent
clairement I'intérét de la prévention de la grande prématurité, non seulement
pour prévenir la survenue de handicaps mais aussi pour éviter des dépenses
tres élevées qui concernent a la fois les enfants vivants et les enfants décédés.

Colt de la prise en charge en soins intensifs néonatals par dage gestationnel
(enfants survivants) (d’apres Gilbert et coll., 2003)

Age gestationnel Colt par enfant ($) Durée moyenne de séjour (jours)
25 202 700 92,0
26 146 600 75,9
27 119 600 66,8
28 86 200 52,3
29 62 600 39,5
30 46 400 30,4
31 29 800 21,5
32 18 900 14,8
33 11000 9,0
34 7200 59
35 4200 39
36 2600 28
37 1700 22
38 1100 1,8

Les analyses coft-efficacité ont pour objet de comparer la « rentabilité » de
différentes actions préventives ou sanitaires du point de vue de l'intérét
collectif. Elles permettent de classer différentes stratégies par ordre de ratio
cofit-efficacité décroissant a condition de mesurer la valeur réelle des
ressources consommées. Dans les analyses cofit-efficacité, la mesure des
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conséquences est réalisée grice a un « indicateur d’efficacité physique » qui
pourra étre, par exemple, un indicateur biologique ou d’autonomie, le
nombre d’anomalies dépistées, de vies gagnées ou de déces évités. Lune des
difficultés de I'analyse cotit-efficacité est le choix d'un indicateur d’efficacité
pertinent pour mesurer la performance des actions évaluées. Or, de plus en
plus d’innovations médicales interféerent non seulement sur la « quantité de
vie » qu’elles permettent d’obtenir mais aussi sur la qualité de cette vie pour
le sujet qui va en bénéficier. Certaines actions peuvent allonger la durée de
vie mais au prix d’'une certaine morbidité ou de la détérioration de la qualité
de vie de ces sujets au cours de la procédure de santé.

[évaluation économique peut ainsi prendre la forme d’une approche cofit-
utilité, développée essentiellement dans les milieux anglo-saxons. Cette
approche pondere I'indicateur d’efficacité physique par une appréciation de la
qualité de vie (QALY : Quality adjusted life year). Cette appréciation se fait
sur une base subjective, par interrogation d’experts médicaux ou des
individus-cibles de 'action ou de la population générale. Il en est ainsi de
’évaluation comparée de deux types de traitement de la rétinopathie du
prématuré (cryothérapie et laser) qui associe a chaque traitement un nombre
d’années de vie en bonne santé gagnées.

Coit par QALY du programme de dépistage de la rétinopathie du prématuré
(d’apres Javitt et coll., 1993)

Stratégie de dépistage Colt du programme QALY sauvées Colt par QALY ($)
(millions $)

Hebdomadaire 28,1 4648 6045

Bimensuelle 15,7 4334 3623

Mensuelle 9,7 3899 2488

Lanalyse cotit-bénéfice est la forme la plus achevée de I'évaluation écono-
mique mais aussi la plus délicate car elle tente d’associer aux bénéfices sani-
taires d’actions de santé une valeur économique ou monétaire. Cette
approche pose des problemes méthodologiques dans la mesure ou il faut
monétariser les conséquences des modifications d’états de santé, telles que les
pertes de production. Ainsi, une étude britannique met en relation le surcofit
du dépistage et du traitement de la rétinopathie du prématuré avec les cofits
économisés par la réduction du nombre de handicapés visuels qu’il faudrait
prendre en charge.

Néanmoins, une grande prudence s'impose dans 'interprétation des résultats
de toutes les études économiques. La comparaison des résultats obtenus dans
différents pays est toujours hasardeuse en raison des différences des systémes
de protection sociale et d’assurance maladie.
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Certains pays ont plus d’expérience que d’autres
dans l'organisation de la prise en charge

Il existe en Europe une grande hétérogénéité concernant l'organisation des
soins néonatals pour les enfants trés prématurés. Aux Pays-Bas, au Portugal,
en République Tcheque, les nouveau-nés de moins de 32 semaines sont pris
en charge dans les unités de niveau Ill. En revanche, au Danemark, en
Irlande du Nord, Allemagne, Royaume-Uni et France, ces enfants sont égale-
ment hospitalisés dans les unités de niveau II. Malgré un consensus sur la
nécessité du transfert des femmes enceintes a risque d’accouchement préma-
turé vers les maternités associées aux services de réanimation et de soins
néonatals, presque la moitié des grands prématurés frangais étaient outborn en
1996. Il n’y a pas encore d’évaluation comparative de ces différentes déci-
sions organisationnelles.

Les programmes de type NIDCAP se sont développés tout d’abord aux Etats-
Unis puis en Suéde pour répondre aux besoins des enfants nés trés prématu-
rément en termes de stimulations et de soins durant une période critique du
développement de leur systéme nerveux central. La douleur et l'inconfort
causés par les pratiques de soins durant 'hospitalisation ont également été
pris en considération. Ces programmes nécessitent des changements dans
'organisation des soins en service de néonatalogie et des efforts d’éducation
importants. Les spécialistes de la rééducation, devenant des spécialistes du
développement, apparaissent comme des alliés des parents, leur apportant
confiance et compétences pour prendre soin de leur enfant. Ces spécialistes
commencent a collaborer 2 la recherche en soins de néonatalogie en tant que
membres d’équipes pluridisciplinaires.

Les Ftats-Unis ont mis en place depuis 30 ans une politique d’aide aux
enfants porteurs de handicaps physiques, mentaux ou comportementaux.
Depuis 1990, le programme initié par I'Individuals with disabilities education act
(IDEA) a développé un systeme de soins multidisciplinaires, décentralisé,
centré sur la famille. Au coeur du systéme, les « maisons médicales » (medical
homes) représentent l'idéal de prise en charge régionalisée et correspondent
en partie a la vocation des centres d’action médico-sociale précoce francais
(CAMSP). Elles assurent une continuité des soins de la période néonatale 2
I’adolescence, I'identification des besoins en consultations médicales spécia-
lisées et leur coordination, linteraction avec I’école et la vie sociale et la
centralisation des informations sur les soins médicaux et les hospitalisations
de chaque enfant. Le type et 'ampleur des prises en charge se fondent sur
I'Individualized family service plan, programme individualisé centré sur la
famille qui définit pour chaque enfant ’éducation la mieux adaptée pour son
développement. Le pédiatre, au centre du dispositif médical, fait le point
avec la famille sur les progres, le traitement et son évolution et aide a trouver
des services complémentaires dans un but de prévention secondaire.
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Une étude récente ayant évalué l'acces au programme de prise en charge
précoce (IDEA) au niveau national indique que I'dge moyen auquel les
parents rapportent une anomalie est de 7,4 mois. Le diagnostic est effectué en
moyenne 1,4 mois plus tard et I'admission dans le cadre du programme
survient en moyenne 5,2 mois aprés le diagnostic. Le plan de prise en charge
individualisée commence 1,7 mois plus tard, & un 4ge moyen de 15,7 mois. La
majorité des familles sont satisfaites de leur entrée dans un programme
d’intervention précoce. Elles rapportent avoir eu la possibilité de discuter
avec un professionnel de santé et avoir bénéficié d'un acces facile aux
services correspondant a leurs besoins. Elles évaluent positivement le travail
effectué par les professionnels et ont ressenti qu’elles jouaient un role dans les
décisions prises a propos de leur enfant.

En Europe, la disparition des institutions spécialisées dans différents pays
(Suede, Italie..) a conduit a accentuer la décentralisation des compétences en
matiere de handicap afin de favoriser une prise en charge de proximité. En
Suede, les comtés disposent de centres d’adaptation pour enfants handicapés
regroupant les moyens de dépistage et de traitement du handicap (kinési-
thérapie, ergothérapie, orthophonie..). Ces centres sont également chargés
de I'insertion préscolaire des enfants handicapés. Dans la mesure du possible,
les enfants handicapés ayant des capacités intellectuelles normales vont 2
’école ordinaire, aidés en cas de besoin par une assistance personnelle et des
matériels adaptés. Les enfants souffrant d'un handicap intellectuel et éven-
tuellement d’autres limitations fonctionnelles vont a I'école « séparée ». En
[talie, la loi de 1977 a aboli les classes différenciées et les classes spéciales en
définissant des formes souples d’intégration en faveur des éléves handicapés a
’école ordinaire, avec le soutien d’enseignants spécialisés. Le droit a I'inté-
gration est reconnu pendant toute la durée de I’école obligatoire mais aussi a
la créche et au lycée.

Le Royaume-Uni occupe une position intermédiaire entre les pays qui ont
opté pour une fermeture des établissements spécialisés et la France ou la
Belgique qui ont encore un important secteur d’éducation spécialisée.
Lorientation politique est bien d’avoir un maximum d’enfants dans des
établissements ordinaires avec si possible le concours de spécialistes venant
de P'extérieur, mais n’'implique pas la fermeture des établissements spécialisés
qui sont vus comme un complément et non comme une alternative au
« mainstreaming ». Au Royaume-Uni, un grand nombre des enfants autistes
sont scolarisés en milieu ordinaire avec un soutien spécialisé.

La comparaison des différents modes d’organisation des prises en charge des
enfants porteurs de handicap réalisée par I’Agence européenne pour le déve-
loppement de "éducation des personnes ayant des besoins particuliers dans
les différents pays de I'Union est intéressante a plusieurs titres. Elle indique
que certains pays ont plus d’expérience que d’autres dans les modes d’organi-
sation des prises en charge. Des points communs dans les actions et les
programmes méritent néanmoins d’étre soulignés. D’une facon générale, la
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précocité des interventions est reconnue comme essentielle, de méme que
'évaluation complete des potentialités de I'enfant afin de déterminer les
aides nécessaires. Les équipes couvrent quatre domaines essentiels de l'inter-
vention précoce : médical, psychologique, éducationnel et social ; d’autres
professionnels completent ces équipes de base selon les besoins.

Depuis plusieurs années, on observe une tendance a promouvoir les « soins
de développement » chez les enfants déficients ou handicapés dans un
objectif d'intégration en milieu ordinaire. Les services responsables de « soins
de développement » sont le plus souvent sous la responsabilité des « auto-
rités » de la santé publique ou des affaires sociales, mais les compétences
d’éducation (scolaire) sont plus activement sollicitées que par le passé dans
les programmes. Parmi les points soulignés comme devant étre améliorés, il y
a les difficultés pratiques pour organiser la coordination des services et des
professionnels du fait de I'absence de mesures et de stratégies organisation-
nelles.

L'implication des familles dans I'organisation des soins
de développement est primordiale

La place des parents dans le systéme de soins autour du trés jeune enfant est a
analyser sur trois niveaux :

o leur implication dans la prise en charge de I’enfant souffrant d’'un handicap
avéré ou potentiel ;

e le type de support que les parents trouvent, deés la grossesse et ensuite,
quand est repéré un risque de pathologie ;

e le repérage et la prise en compte de leurs facteurs de vulnérabilité dans la
prévention de certaines complications obstétrico-pédiatriques (type préma-
turité ou retard de croissance), ainsi que les effets des modes de prise en
charge périnatale sur la construction des liens parents-enfant.

Afin d’intégrer ces trois niveaux de réflexion, nous pouvons nous appuyer sur
un schéma simple qui réunit 'ensemble des systémes interactifs autour de
I’enfant né ou a naitre et qui prend en compte les éléments biologiques,
émotionnels et inter-relationnels qui interferent dans le développement
somato-psychique de I'enfant.

Ce schéma permet de faire le lien entre le temps de la grossesse, le post-
partum, la petite enfance et également entre les champs médical, social et
psychiatrique. Le suivi d’un enfant grand prématuré dépendra de la coordina-
tion obstétrico-pédiatrique qui aura consolidé ou entamé la confiance des
parents a I’égard du systeme de soins.

Lintérét porté a I'implication des parents en cas de handicap a visé dans un
premier temps a prévenir un « handicap surajouté » qui proviendrait d’'une
distorsion du lien et d'une mauvaise résolution du traumatisme suscité par
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ENFANT ENVIRONNEMENT
MATERIALITE
FONCTIONNEMENT BIOLOGIQUE DES ECHANGES
(potentiel héréditaire, tempérament,
compétences...)

PERE

4
o

(soins, nourrissages...)

v

VECU
R DES ECHANGES L
ADAPTATION A L’'ENVIRONNEMENT (émotions, représentations) \ médical
(discrimination trés précoce des stimuli / .
d’origine humaine...) Env. élarg. social

familial

Systemes interactifs dans la construction somato-psychique de I’enfant

I'annonce du handicap. Des études cliniques prospectives décrivant les
processus d’attachement entre la mere et 'enfant prématuré ont montré qu’a
pathologie analogue en réanimation néonatale, le devenir neuropsychique
des enfants était fortement corrélé a la qualité de environnement affectif.

Parallelement, une littérature abondante tente de décrire les attentes des
familles face au handicap de leur enfant. Les conditions et le contenu de
I'information des parents deviennent un objet de recherche. Les parents
souhaitent qu’on reconnaisse leur place et leurs compétences, tout en indi-
quant les composantes du soutien nécessaire (counselling) : sortir de I'isole-
ment, étre informés précisément du handicap et de ses conséquences, étre
aidés pour en parler a la fratrie, étre guidés dans le repérage et 'acces aux
divers services et dans les pesanteurs administratives.

Les effets de I'intégration des parents aux programmes de prise en charge ont
été mesurés au travers d’'une diminution du stress, d'un meilleur ajustement
aux besoins de leur enfant et de 1’équilibre conjugal. Leffet de I'implication
du pere sur le développement cognitif ultérieur a été observé. Ces résultats
semblent relever de I'évidence, mais une évidence qui avait été déniée dans
la période de développement technologique et institutionnel —au point
qu’un nouveau type de professionnel a émergé : le « technicien d’insertion »,

devenu le porte-parole des parents et leur soutien, face a un ensemble de
services difficile a identifier et a rejoindre.

Limplication des parents est trés importante dans certains programmes
concernant 'autisme, pathologie qui fut I'occasion dans le passé d'une mise a
’écart et d’'une culpabilisation contre lesquelles les familles ont fortement
réagi, revendiquant information et respect de leur place. Des formes d’inter-
vention intensive les ont intégrées comme « co-éducateurs », avec des résul-
tats positifs. Ainsi, on observe des effets identiques entre programmes de
stimulation directe auprés de Penfant et programmes de soutien de l'inter-
action entre les parents et 'enfant.

Les programmes d’action (type Head start) lancés aux Etats-Unis dans
'objectif de diminuer la dépendance vis-a-vis de 'aide sociale des familles
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ENVIRONNEMENT SOCIAL ET PERSONNEL
(réseaux de parents...)

ENFANT Matérialité des échanges MERE < PERE
- e

-
\ Vécu des échanges /

Vécu des échanges \ A;iamé des échanges

Matérialité des échanges Vécu des échanges

ENVIRONNEMENT PROFESSIONNEL

) médecin généraliste
MEDICAL obstétrique et spécialistes associés
pédiatrie et spécialistes associés
CAMSP, SESSAD, associations de parents
MEDICO-SOCIAL \ PMI

et SOCIAL Assistantes sociales
I Justice...
Intra-hospitalier
PSY Extra-hospitalier

Différents registres de I’environnement
CAMSP : centres d’action médico-sociale précoce ; SESSAD : services d’éducation
spéciale et de soins a domicile ; PMI : protection maternelle et infantile

vivant dans la précarité résident essentiellement dans des visites a domicile
intensives. Leur efficacité est meilleure lorsque les visites débutent avant la
naissance et se poursuivent suffisamment longtemps. Les visites anténatales
ont permis une diminution du taux de prématurité, du retard de croissance,
de I’hypertension, avec des variantes selon les catégories de population, en
particulier lethnie d’origine. Une meilleure insertion des meres est
retrouvée. Les criteres de réussite chez les enfants concernent la prévention
des déficiences cognitives et des troubles du comportement, avec des limites
defficacité.

Une analyse sociologique a tenté de dégager les criteres d'efficacité des
programmes qui ont « marché ». A terme, ce sont les conditions d’exercice
des intervenants qui apparaissent comme les indicateurs les plus pertinents :
autonomie, souplesse, proximité avec les familles, approche holistique, senti-
ment de compétence — I'ensemble de ces facteurs offrant une sorte de modele
(restauration de la confiance en soi et en l'autre) aux meéres qui sont en
insécurité sociale et affective. Les auteurs soulignent l'intérét d’équipes
légeres dégagées des lourdes administrations publiques ou privées qui géne-
rent morcellement de l'action, écart avec les attentes réelles des familles,
manque d’accessibilité et réponses retardées ou confuses.

Les associations de parents jouent un role important comme intermédiaires
capables d’aider au repérage parmi les nombreux services spécialisés,
d’améliorer I'ajustement des réponses, en méme temps qu’elles permettent un
partage affectif du traumatisme inhérent a I’existence du handicap.
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En ce sens, des études cliniques commencent a décrire finement les inter-
actions entre professionnels et parents, mais aussi au sein des réseaux d’inter-
venants — le respect mutuel et la complémentarité apparaissent comme un
facteur décisif. La notion d’« alliance » entre famille et professionnels rejoint
les apports des approches systémiques. Ainsi, des expériences intéressantes
d’accueil et de prise en charge « en réseau » des femmes enceintes toxico-
manes se traduisent par une diminution significative du taux de prématurité,
une participation des parents au sevrage du bébé, la disparition des place-
ments autoritaires en urgence, la diminution des grossesses rapprochées ou
itératives. Ces expériences définissent une nouvelle clinique du « travail en
réseau », rendue possible par le décloisonnement progressif des services
publics et privés, obstétricaux et pédiatriques, médicaux, sociaux et psychia-
triques, en France en particulier.

Lharmonisation des interventions dans les champs concernés et la prise en
compte précoce des facteurs de vulnérabilité émotionnelle sont importantes.
La réflexion doit porter sur la formation initiale des soignants les plus proches
des familles (obstétriciens, généralistes, pédiatres) et sur les méthodes péda-
gogiques qui permettraient une meilleure connaissance mutuelle afin d’offrir
aux enfants et aux familles a risque une «enveloppe humaine » souple,
cohérente et continue le temps nécessaire, quelle que soit I'origine du déficit

avéré ou suspecté.

Une organisation en réseau est essentielle a la réussite
d’une politique de santé périnatale en France

Lorganisation des soins en réseau est présentée actuellement comme un
modele car ce type d’organisation permet de coordonner une action en
utilisant le potentiel de I'ensemble des acteurs : usagers, professionnels de
santé, institutions et décideurs. Dans le domaine de la périnatalogie, diffé-
rents types de réseau existent déja, formalisés ou non. Ces réseaux sont
organisés autour de thématiques plus ou moins spécifiques et mettent en
relation différents acteurs de la périnatalogie.

Le réseau ville-hopital pour le suivi de grossesse de la population générale
met en relation médecins généralistes intéressés par le suivi de grossesse,
sages-femmes libérales, PMI et structures hospitalieres publiques et privées.
Certains réseaux sont orientés vers des populations plus spécifiques comme
les populations en situation de précarité. Des réseaux mixtes ville-hopital et
de coopération inter-hospitaliere organisent au niveau régional le diagnostic
anténatal. Les réseaux de coopération inter-hospitaliere permettent aux
femmes d’étre prises en charge dans un établissement adapté a leur situation
médicale. Des réseaux ville-hopital permettent d’organiser le retour a domi-
cile en suites de couches.
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La coordination au sein d’'un «réseau de santé périnatale » de tous ces
réseaux est souhaitable pour maintenir une cohésion et permettre d’englober
des actions de sensibilisation et d’information de la population. Le but d’un
tel réseau est de créer une culture commune parmi ’ensemble des acteurs, de
mettre a la disposition de ces acteurs des outils communs, et de les mobiliser
pour atteindre des objectifs communs partagés d’amélioration de I’état de
santé périnatale.

Une meilleure coordination des soins améliore I’état de santé de la popula-
tion. Ce fait a été essentiellement étudié en périnatalogie sous I'angle de la
régionalisation des soins, un des principaux objectifs des réseaux de coopéra-
tion inter-hospitaliere. La régionalisation améliore les indicateurs de santé
périnatale en termes de mortalité périnatale et de morbidité néonatale. La
diminution de mortalité périnatale est surtout observée dans sa composante
foetale. Ce gain ne se fait pas au prix d’'une aggravation de la morbidité
néonatale, mais au contraire s’accompagne d’une réduction des lésions céré-
brales ou d’une amélioration d’un score de développement. Il est donc
logique de s’attendre a une évolution favorable des indicateurs de santé avec
une meilleure coordination des soins périnatals. Ainsi, une organisation des
soins en amont de la naissance et autour de la naissance contribue a diminuer
la mortalité périnatale. Linfluence d’'une meilleure coordination des soins
périnatals sur 'évolution du nombre absolu d’enfants survivants avec un
risque de développer un handicap est plus délicate a établir. Si 'amélioration
des soins contribue 2 diminuer le nombre d’enfants a risque de développer un
handicap parmi les enfants qui survivaient auparavant, elle augmente mathé-
matiquement le nombre absolu d’enfants a risque du fait de 'augmentation
du nombre absolu de nouveau-nés survivants appartenant a des populations a
risque.

Un réseau de soins périnatals doit comporter une organisation du suivi
jusqu’a I'age scolaire des enfants a risque de développer un handicap. Les
parents d’anciens prématurés se plaignent d’étre abandonnés a la sortie du
service de néonatalogie. Ils sont confrontés a un ensemble de professionnels
plus ou moins informés et compétents dans I'accompagnement de leurs
enfants. absence de consensus et de référentiel contribue a cet état de fait.
De méme, le manque de coordination des structures de soins spécialisées dans
les mono- ou pluri-déficiences participe au défaut de lisibilité de la politique
de santé dans le domaine de 'enfance handicapée, aux yeux de la population
et des professionnels de santé. En contraste, le succes de 'implantation des
réseaux de soins périnatals dans certaines régions a favorisé la mise en place
de réseaux de suivi, appelés réseaux d’aval des réseaux de soins périnatals.
Lobjectif de tels réseaux d’aval est double. Lobjectif principal est d’organiser
de facon cohérente le suivi post-natal afin d’améliorer 'acces a une prise en
charge précoce des incapacités ou limitations, motrices, sensorielles, ou déve-
loppementales. Ce suivi doit permettre de diminuer les conséquences des
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déficiences, de limiter le handicap secondaire et d’éviter une errance médi-
cale accompagnée souvent d’'un sentiment d’abandon des parents, tout en
favorisant un encadrement et une aide efficaces et pertinents. Lobjectif
secondaire est d’effectuer une évaluation a long terme de la politique périna-
tale régionale et donc du réseau de soins périnatals. Cette évaluation est
indispensable. Les pratiques de soins se modifient trés rapidement sans avoir
été évaluées a long terme.
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Mise en place du réseau d’aval orientant les patients a haut risque vers les
structures adaptées a la prise en charge précoce

Lorganisation d’un réseau d’aval repose essentiellement sur le principe d’une
meilleure coordination des professionnels et des structures de soins. La mise
en place d’une cellule de coordination, la création d’un outil commun de
suivi sous la forme d’un dossier commun, papier et informatisé sur serveur
régional, 'organisation de formations pour utiliser cet outil, le recours a des
consultations spécialisées sont les principaux moyens qui permettent de
mettre en place un tel réseau. 'évaluation doit étre double : quantitative et
qualitative. I’évaluation quantitative est relativement facile : pourcentage
d’enfants inclus et suivis jusqu’a 5 ans. L'évaluation qualitative est plus déli-
cate a réaliser : satisfaction des parents, nombre d’enfants repérés par le
réseau de suivi, amélioration de la qualité de vie des enfants pris en charge
précocement. L'évaluation des réseaux mis en place devrait permettre de
conclure quant a la nécessité de généraliser les expériences en cours.
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La clarification et la coordination des responsabilités
institutionnelles faciliteraient une meilleure prise en charge

Bien que les lois de décentralisation aient dans leurs principes attribué a
chaque grande collectivité des domaines de compétence distincts, 'Etat et les
conseils généraux conservent des compétences décisives dans la gestion et le
développement du dispositif de prise en charge des personnes handicapées. Si
ce chevauchement de compétences est bien connu pour la prise en charge
des personnes handicapées adultes, il I'’est moins pour les enfants de moins de
6 ans.

La petite enfance est la période ol les handicaps d’origine périnatale vont
étre reconnus. Certains ne le seront d’ailleurs pas avant I"Age de 6 ans. Tout
nourrisson est dépendant de son entourage et ce n’est qu’au cours du temps
qu'on verra apparaitre chez certains un décalage de leurs acquisitions par
rapport a celles de la majorité des enfants du méme 4ge. Cet étalement dans
le temps de I'apparition des signes qui vont conduire au diagnostic justifie les
20 examens obligatoires effectués chez I'enfant au titre de la Protection
maternelle et infantile (PMI).

Pendant cette période, les parents d’enfants chez qui on suspecte une défi-
cience, comme pour toute autre pathologie, ont le choix de la structure et des
praticiens auxquels ils vont s’adresser. Les CAMSP, qui ont une mission de
dépistage et de guidance familiale, ont été confiés aux conseils généraux
comme la PMI, la partie rééducation et soins étant a la charge de I'assurance
maladie.

LEtat, garant de la solidarité nationale, a conservé la responsabilité de la
reconnaissance du handicap et de I'attribution des aides financieres. Il assure
la tutelle de tous les établissements médico-sociaux, 'orientation des enfants
dans les différentes structures et établissements, hormis les CAMSP.

Pour la gestion locale des dossiers des enfants handicapés de moins de 20 ans,
’Etat a confié I'exercice de ses compétences a des commissions départemen-
tales, les commissions départementales de 1'éducation spéciale (CDES). Ces
commissions reconnaissent le handicap et évaluent le taux d’incapacité qui
ouvre le droit 2 ’AES (allocation d’éducation spéciale) et a ses compléments,
attribuent la carte d’invalidité, orientent les enfants de plus de 3 ans vers les
écoles maternelles ou les structures médico-sociales, autorisent, si nécessaire
a partir de la naissance, 'intervention des services de soins a domicile
(services d’éducation spéciale et de soins & domicile, SESSAD). Alors que les
réglements et actions de PMI s’adressent a tous les enfants, sans exception,
pour pouvoir intervenir, les CDES doivent étre saisies. Elles le sont en
général par les parents.

Tous les modes d’accueil du tout-petit, comme les créches, les haltes-
garderies ou les assistantes maternelles, sont placés sous la responsabilité des
conseils généraux, méme lorsqu’il existe des places spécifiquement réservées
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aux enfants handicapés. Les admissions se font selon des modalités propres a
chaque gestionnaire, sans qu'il y ait besoin d’un accord de la CDES. Le décret
du 1" aotit 2000, qui offre la possibilité de maintenir un enfant en créche
jusqu’a 6 ans, et la circulaire CAF (caisse d’allocations familiales) qui exclut
des contrats d’investissement les établissements qui ne permettraient pas
'accueil d’enfants handicapés, devraient faciliter 'admission de ces derniers
et leur maintien dans les lieux d’accueil de la petite enfance, jusqu’a leur
scolarisation en milieu ordinaire ou dans un établissement socio-éducatif
relevant des compétences de I'Etat.

Méme si ces transferts de compétences obéissent a une logique relativement
claire, la perception de la frontiére délimitant les domaines respectifs des
deux collectivités s’avere souvent malaisée, d’autant que la Sécurité sociale
(assurance maladie et allocations familiales) est I'un des principaux finan-
ceurs, quelle que soit la collectivité concernée. De multiples rapports, dont
celui de la Cour des comptes, ont souligné la confusion intervenue dans le
jeu des acteurs institutionnels impliqués dans la politique du handicap depuis
I'entrée en vigueur des lois de décentralisation. Certains auteurs concluent
méme que ces responsabilités éclatées, qui générent des cofinancements,
peuvent amener certains acteurs a dénier leurs propres compétences ou A ne
pas reconnaitre celles d’un autre.

Il est fréquent d’entendre dire : « Le handicap avant 20 ans, c’est 'Erat. »,
oubliant que la prévention, le dépistage des handicaps avant 6 ans, leur prise
en charge par les CAMSP ainsi que les modes d’accueil de la petite enfance
sont de la compétence des départements. De ce fait, toutes les données
statistiques facilement accessibles qui concernent la prise en charge du
handicap chez les enfants sont limitées aux données des CDES et aux
enquétes ES (Education spécialisée), qui ignorent les CAMSP, situés hors du
champ de compétences de I'Etat. Utiliser ces données statistiques pour les
enfants d’Age préscolaire (moins de 6 ans) revient a ignorer ceux chez qui le
handicap n’a pas fait 'objet d'une reconnaissance administrative.

Labsence de données statistiques frangaises concernant les handicaps du
tout-petit a conduit le législateur & mettre en place en 1973, lors du premier
plan de périnatalité, les certificats de santé de I'enfant, a organiser la collecte
et le traitement des données et a en prévoir le financement.

Ces certificats doivent étre remplis par le médecin qui a examiné 'enfant
dans les 8 premiers jours de vie, pendant le 9° mois et 24° mois. Ce méme
médecin est légalement tenu d’adresser dans un délai de 8 jours et sous pli
confidentiel ce certificat au médecin responsable du service de PMI du dépar-
tement de domicile de I’enfant. Ces examens obligatoires sont pris en charge
a 100 % et, pour examiner l'’enfant, remplir et envoyer le certificat, les
médecins généralistes, comme les pédiatres, percoivent un forfait pédiatrique
qui s'éleve actuellement a 5 € par bilan. Ce forfait est lui aussi remboursé
intégralement par I'assurance maladie.
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Ces certificats sont traités dans chaque département, la base de données ainsi
constituée étant placée sous la responsabilité du médecin de PMI. Le traite-
ment des certificats de santé, I'analyse des données et la transmission
annuelle des résultats au ministere de la Santé sont de la compétence des
conseils généraux. Le regroupement des données transmises par les départe-
ments au ministére de la Santé devait permettre de constituer une base de
données nationale.

Plus de 30 ans aprés la mise en place des certificats de santé, bien que les
procédures soient rodées, que les financement existent, que la CNIL ne se
soit jamais opposée au traitement informatique des données a des fins statis-
tiques, force est de constater la faillite du systeme. Il n’existe toujours pas de
données fiables concernant la période périnatale et le handicap de I'enfant.
La qualité du remplissage de ces certificats est médiocre et leur taux de
réception par les médecins responsables des services de PMI est faible
(environ 70 % pour ceux des 9° et 24° mois), ce qui ne veut pas dire que les
bilans n’ont pas été faits, ni qu’ils ont été mal faits. Une des causes de cette
situation est le fait que certains médecins refusent de transmettre des
données médicales nominatives a des services médico-sociaux qui utilisent
ces informations 2 des fins de prévention individuelle, en sélectionnant des
enfants dits « a risque » a partir de criteres médicaux ou sociaux, pas toujours
consensuels.

Par ailleurs, il n’existe aucun recensement de type enquéte ES qui permettrait
de connaitre le nombre d’enfants handicapés admis dans les structures qui
relevent de la compétence des conseils généraux (CAMSP, modes d’accueil).

Les lois de décentralisation ont obscurci la vision qu’on pouvait avoir de la
réglementation qui sous-tend la politique de prise en charge des trés jeunes
enfants handicapés. Ce partage des compétences a conduit a accentuer un
phénomene habituel en France qui consiste, quelle que soit la pathologie en
cause, a valoriser la partie «soins » au détriment de la prévention et du
dépistage. Cette vision des choses est amplifiée par le fait que les seules
statistiques nationales facilement accessibles concernent les établissements
et services qui relevent des compétences de I’Etat. Par ailleurs, I'absence de
données épidémiologiques fiables, tant au niveau national que départe-
mental, rend difficile toute estimation des besoins. Il en va de méme de
'évaluation de loffre disponible pour la prise en charge des handicaps
d’origine périnatale chez les enfants d’Age préscolaire.
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La prévalence des déficiences ou handicaps séveres est estimée a 1 % d’apres
I'ensemble des études. Cela conduit a considérer qu’il y a en France chaque
année 7 500 nouveaux cas de déficiences sévéres, dont environ 50 % sont
d’origine périnatale. Approximativement, on peut dire que la moitié des cas
sont des enfants nés prématurément. Les déficiences ou handicaps sévéres
sont environ 10 fois plus fréquents chez ces prématurés et en particulier chez
les grands prématurés, mais il ne faut pas perdre de vue que les naissances
prématurées ne représentent que 1 2 2 % de toutes les naissances. Clest
néanmoins vers la prévention de la prématurité d’une part, et de ses séquelles
d’autre part, que s’orientent nombre d’actions, comme le transfert in
utero — qui vise a permettre la naissance dans des établissements spécialisés —,
des stratégies thérapeutiques neuroprotectrices, ou encore des «soins de
développement individualisés ». Réalisés en services de soins intensifs
néonatals, ces derniers intégrent des stimulations 2 travers la relation mere-
enfant et une réduction des situations de stress pour ’enfant prématuré ou de
petit poids, afin de favoriser son développement.

Lorganisation du dépistage et de la prise en charge des déficiences et handi-
caps au cours des trois premieres années de vie de I'enfant, quelque peu
différente selon les pays, doit pouvoir s’améliorer en France. Plusieurs points
méritent d’étre soulignés : un dépistage rigoureux est nécessaire pour une
prise en charge précoce et adaptée a chaque enfant s’appuyant sur des
méthodes validées ; 'implication des familles contribue a une plus grande
efficacité des programmes ; une meilleure coordination des professionnels et
des structures permettrait par la mise en place de réseaux de mieux répondre
aux besoins des familles.

Le travail du groupe d’experts débouche sur des propositions de recomman-
dations concernant l'information et la formation des professionnels et des
familles pour un meilleur repérage des troubles du développement, l'utilisa-
tion d’outils pour un dépistage précoce, la promotion d’une plus grande
coordination des différents acteurs dans les programmes de prévention et de
soins. Ce travail a mis également en relief un certain nombre de lacunes dans
la connaissance épidémiologique en France, un manque de standardisation
du recueil de données préjudiciable aux comparaisons entre les différents
pays, et la nécessité de poursuivre les recherches pluridisciplinaires sur les
dispositifs, les pratiques et I’évaluation des programmes.
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Sensibiliser et former

INFORMER LES PROFESSIONNELS ET LES COUPLES SUR LES SITUATIONS
A RISQUE

Les mesures prises dans le cadre du programme national périnatal initié dans
les années 1970 et du plan périnatalité (1993-2000) (formation des person-
nels, surveillance prénatale et de 'accouchement, mise en réseau des établis-
sements, orientation des femmes présentant une grossesse a risque, diffusion
de nouveaux traitements) ont permis de réaliser des progrés importants en
termes de diminution de la mortalité périnatale qui est passée de 21 pour
1 000 naissances en 1972 a 7 pour 1 000 naissances en 1998. Malgré ces
progres, la prévalence globale des déficiences et handicaps d’origine péri-
natale ne semble pas avoir diminué en France ni en Europe. augmentation
de la prématurité et de la grande prématurité depuis la fin des années 1980
(associée a 'augmentation de la part des enfants de trés petit poids de nais-
sance) pourrait étre une des explications. Cependant, il ne faut pas oublier
que 50 % des déficiences et handicaps surviennent chez des enfants nés a
terme. Des conditions socio-économiques défavorables, une exposition 2
différents toxiques (alcool, tabac, autres produits..) en période péri-
conceptionnelle et durant toute la grossesse constituent des facteurs de risque
reconnus de prématurité et de handicap.

Le groupe d’experts recommande d’assurer un accés précoce et gratuit a
I’ensemble du systéme de soins pour les populations en situation de risque,
souvent sans couverture sociale. Il recommande de mettre en place une prise
en charge dés le moment de la déclaration de grossesse. Ce suivi médical de
grossesse devrait comporter un entretien approfondi sur les aspects psycho-
sociaux et un dépistage des facteurs de risque en début de grossesse. Les
professionnels de santé devraient bénéficier de 'appui des différents réseaux
et associations travaillant aupres des populations défavorisées.

Les grossesses multiples représentent un risque de prématurité et donc de
handicap. Au cours des vingt derniéres années, I'incidence des grossesses
multiples (gémellaires, triples) a augmenté en raison de I’élévation de 1'age
des femmes 2 la maternité et du développement des traitements de la stérilité.
Le groupe d’experts recommande d’informer les femmes en Age de procréer, et
plus largement les couples, sur les risques liés aux premicres grossesses
tardives — au-dela de 35 ans. Il recommande de dénoncer la banalisation du
recours a une hyperstimulation ovarienne, de mieux encadrer cette pratique
et de veiller a 'application de « bonnes pratiques » dans I'assistance médicale
a la procréation.
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FORMER LES PROFESSIONNELS DE SANTE QUI ENTOURENT LA NAISSANCE
ET LE JEUNE ENFANT

Les professionnels de santé qui entourent la naissance et qui s'occupent du
suivi du jeune enfant ont a faire face a la difficile situation de 'annonce d’un
handicap a la famille. IlIs ne sont généralement pas formés pour gérer une
telle situation. Le nouveau cursus médical comprend un enseignement
concernant I"accompagnement des familles dans ces situations. Le groupe
d’experts recommande une formation continue pluridisciplinaire pour tous
les professionnels qui entourent la naissance et le jeune enfant. Ainsi, les
soignants les plus proches des familles (généralistes, obstétriciens, pédiatres,
puéricultrices, rééducateurs) pourraient offrir 2 ces familles un environne-
ment humain cohérent.

DEVELOPPER LA FORMATION DES PROFESSIONNELS DE SANTE
POUR UN MEILLEUR DEPISTAGE DES TROUBLES
NEURO-DEVELOPPEMENTAUX DU JEUNE ENFANT

Le dépistage des troubles neuro-développementaux au cours des trois
premiéres années pourrait étre amélioré, a condition de maitriser certaines
connaissances concernant le neuro-développement du jeune enfant. Chez les
grands prématurés, il est nécessaire de considérer 1'Age corrigé pour évaluer le
développement des enfants jusqu’a I'Age de 2 ans et de suivre I'évolution de
I’ensemble des examens cliniques et neurologiques (tonus, éveil, motricité,
périmetre cranien, examens visuel et auditif) de la premiére année afin
d’observer la dynamique des progres. Pour les enfants au-dela de 3 ans, les
professionnels de la petite enfance doivent reconnaitre les troubles cognitifs
le plus tot possible et en particulier en début de maternelle.

Le groupe d’experts recommande de former les professionnels de santé (géné-
ralistes, pédiatres, kinésithérapeutes, orthophonistes, psychomotriciens,
puéricultrices..) aux techniques et au calendrier de dépistage précoce des
anomalies neuro-développementales. La mise en place au niveau régional
d’une plateforme commune de dépistage devrait aider a cette formation. Il
recommande également de sensibiliser ces professionnels aux troubles de la
relation meére-enfant dans les maternités. Les professionnels doivent savoir
proposer une prise en charge adaptée aux parents lorsqu'une anomalie est
identifiée. Le groupe d’experts préconise de sensibiliser les néonatalogistes
aux études économiques qui peuvent montrer I'intérét du dépistage précoce
et de la prévention dans les stratégies de prise en charge.
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Prévenir les situations a risque

PREVENIR LES LESIONS CEREBRALES CHEZ LES GRANDS PREMATURES
ET LES NOUVEAU-NES A TERME

Limpact favorable du transfert in utero sur la mortalité et la morbidité a court
terme est bien démontré pour les enfants d’Age gestationnel inférieur 2
30 semaines. Le groupe d’experts recommande de promouvoir le transfert in
utero pour les enfants d’age gestationnel inférieur a 30 semaines en maternité
de niveau IIl. En conséquence, il recommande une bonne répartition des
maternités de niveau Il par rapport aux bassins de population et une réparti-
tion cohérente de I'offre de soins en favorisant le rapprochement des meres et
des enfants. Le groupe d’experts attire I'attention sur la situation en Ile-de-
France, particulierement difficile en termes de gestion de cette répartition de
Ioffre de soins. Il faut noter que dans cette région, 50 % des grands préma-
turés naissent dans des maternités de niveau [ ou II.

Chez les grands prématurés, la corticothérapie anténatale a un effet bénéfique
sur l'incidence des formes séveres d’hémorragies intraventriculaires (HIV)
ou intra-parenchymateuses (HIP) et d’autres maladies inflammatoires
fréquentes. Les résultats sont divergents concernant leffet sur les leucomala-
cies périventriculaires et mettent en évidence un effet différent selon qu'’il
s'agit de la dexaméthasone ou de la bétaméthasone. Le groupe d’experts
recommande la prescription d’une corticothérapie anténatale — par béta-
méthasone —en cas de risque d’accouchement prématuré entre 24 et
34 semaines de gestation. Il recommande son utilisation circonstanciée en
évitant les cures répétées, les études ayant montré un effet toxique au-dela de
2 cures. Il importe donc de faire une analyse bénéfice/risque et d’évaluer le
bénéfice néonatal immédiat.

Chez le nouveau-né a terme, apres encéphalopathie, I’hypothermie modérée
précoce pourrait étre une thérapie prévenant le développement des 1ésions
cérébrales. Des études australiennes montrent des résultats positifs. Le groupe
d’experts recommande d’étre attentif a 'issue des essais actuellement en
cours dont les résultats préliminaires sont concluants.

Les études longitudinales montrent le role imbriqué des événements de santé
péri- et post-natals et de environnement sur le devenir des enfants. Le
groupe d’experts souligne I'importance de préserver, en service de réanima-
tion néonatale, la relation mere-enfant favorisant le processus d’attache-
ment, d’adapter des programmes de « soins de développement » pour chaque
enfant, tenant compte de la douleur que peuvent ressentir les enfants préma-
turés, et de réduire les phénomenes de stress largement présents en milieu
hospitalier. Il préconise de développer des programmes de guidance parentale
et d’aide a la parentalité, ainsi que des programmes d’éducation a domicile
pour les familles concernées.
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PREVENIR LA PREMATURITE ET LA GRANDE PREMATURITE

La prévention de la grande prématurité serait un moyen de diminuer la
prévalence des déficiences et handicaps. Lutilisation limitée dans le temps
(48 heures) d’une tocolyse sous forme parentérale peut, en cas de menace
d’accouchement prématuré (MAP), permettre le transfert in utero de I'enfant
et la mise en ceuvre d’une corticothérapie pour favoriser la maturation
pulmonaire et limiter les risques de lésions cérébrales.

Le repérage des infections urinaires ou vaginales et la mise en place d’'un
traitement antibiotique peuvent prévenir un accouchement prématuré. Le
groupe d’experts recommande aux professionnels de se référer aux bonnes
pratiques élaborées en gynécologie et obstétrique.

Dépister précocement

AMELIORER LE DEPISTAGE AU COURS DES DEUX PREMIERES ANNEES
EN POPULATION GENERALE

Les reperes du développement neurologique sont fournis par un certain
nombre d’items dans le carnet de santé qui, lorsqu’ils sont renseignés, consti-
tuent une trame pour le repérage d’un trouble du développement. En popula-
tion générale, sans situation a risque particulier, le repérage des anomalies de
développement s’effectue par des tests réalisés par la sage-femme 2 la nais-
sance (test d’Apgar, pesée, périmetre cranien) et par un examen complet par
le pédiatre a la sortie de maternité comportant un examen neurologique
(tonus, comportement, réaction au bruit, poursuite oculaire). Les examens
systématiques (4, 9 et 24 mois) permettent d’évaluer la motricité, la préhen-
sion, le langage et les interactions sociales du jeune enfant. Malgré la varia-
bilité individuelle du développement neurologique, une limite supérieure des
acquis moteurs a été établie pour les enfants nés a terme : tenue de téte au
plus tard 2 4 mois, tenue assise au plus tard 2 9 mois et marche au plus tard a
18 mois. Le groupe d’experts recommande de développer un guide formalisé
de ’examen du nourrisson a joindre au carnet de santé.

Le groupe d’experts préconise que tout professionnel de la petite enfance
oriente vers un service de neuropédiatrie ou un centre d’action médico-
sociale précoce (CAMSP) tout enfant au vu des signes suivants : développe-
ment anormal du périmetre crinien ; téte ballante aprés 5 mois ; persistance
aprés 5 mois de 'hypotonie des membres inférieurs ; absence de préhension
volontaire a 6-7 mois ; pas de station assise 2 10 mois ; pas de recherche de
'objet caché a 12 mois ; absence de marche apres 20 mois.

Il attire également I'attention sur les signes d’alerte absolue de troubles enva-
hissants du développement (dont 'autisme) : pas de babillage a2 12 mois ; pas
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de gestes (pointage de la main, « au revoir »..) 2 12 mois ; pas de mots 2
16 mois ; pas de combinaisons spontanées de deux mots (pas seulement écho-
lalies) a 24 mois ; n’importe quelle perte de compétence (de langage ou
sociale) a tout Age. Le groupe d’experts recommande de mettre en place les
moyens nécessaires pour réduire le délai entre les premiers signes repérés
d’autisme et le diagnostic, puis entre diagnostic et prise en charge. Il recom-
mande de développer des centres de ressources au niveau régional ou dépar-
temental (information, évaluation, mise en réseau des divers services..).

Lavenir d'un enfant malentendant dépend de l'identification précoce du
déficit auditif et de sa prise en charge, puisque la perception auditive du
langage au cours des six premiers mois de vie conditionne le développement
ultérieur du langage. Le dépistage a '’échelon national revét un grand intérét
car les surdités néonatales sont plus fréquentes que d’autres anomalies qui
font déja 'objet d'un dépistage systématique (anomalies congénitales telles
que I'’hypothyroidie, la phénylcétonurie ou la drépanocytose). Le groupe
d’experts recommande d’étudier la mise en place d’un dépistage systématique
le plus précoce possible des troubles auditifs. ’Académie américaine de
pédiatrie le recommande avant I’Age de 3 mois.

Un déficit précoce de la fonction visuelle peut retentir sur le développement
p p PP
de I’ensemble des compétences motrices, cognitives et affectives de I'enfant.
Lamblyopie n’est réversible sous traitement que pendant une période qui
yop que p q
débute aux premiers mois de la vie et s’achéve vers 5 ou 7 ans. Diagnostic et
thérapie doivent donc étre effectués précocement et de facon certaine avant
I'age de 3 ans afin d’obtenir une récupération maximale de la fonction
visuelle. Le dépistage des anomalies visuelles est prévu dans le cadre du suivi
général des enfants. Le groupe d’experts recommande d’étudier la faisabilité
d’un bilan systématique au 9° mois (examens orthoptiques, mesure de la
réfraction et recherche d’éventuelles anomalies organiques). L'acuité visuelle
peut étre évaluée dés 30 mois par des tests morphoscopiques (reconnaissance
d’images) puisque 'enfant est en mesure de répondre verbalement. Le groupe
d’experts recommande d’effectuer cette mesure en premiere année de mater-
nelle ou en centre de protection maternelle et infantile pour prendre en
charge les amblyopies fonctionnelles non détectées auparavant.

METTRE EN PLACE LES CONDITIONS D’UN DEPISTAGE PRECOCE
DES DEFICIENCES OU HANDICAPS DANS DES POPULATIONS D’ENFANTS
A RISQUE AU COURS DES PREMIERES ANNEES

Les populations d’enfants considérées comme a haut risque de développer
déficience ou handicap d’origine périnatale sont : les enfants grands préma-
turés, les enfants nés a terme avec encéphalopathie néonatale ou autre acci-
dent neurologique périnatal (survenu au cours de la premiere semaine de
vie), les enfants ayant présenté a proximité de la naissance des pathologies
ayant menacé la vie, les enfants présentant des lésions cérébrales dépistées en
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période périnatale ainsi que les enfants présentant des malformations cranio-
faciales, des icteres séveres ou des cardiopathies séveres.

Des examens répétés au cours des deux premieres années sont nécessaires
pour repérer un trouble du développement chez les enfants a haut risque. Le
groupe d’experts recommande, outre le suivi habituel, 6 a 7 consultations,
dont 4 & 5 au cours de la premiere année. Si une anomalie est repérée, le
nombre de consultations doit étre augmenté pour proposer une prise en
charge adaptée.

Lexamen clinique de l'enfant doit permettre a terme (40 semaines d’age
gestationnel), 2 4 mois et a 8-9 mois de repérer les troubles moteurs. Un
diagnostic d’infirmité motrice cérébrale (IMC ou paralysie cérébrale)
seffectue sur un ensemble de signes: une hémiplégie et un trouble de la
déglutition sont généralement reconnus vers le sixieme mois par les parents
avant les professionnels ; le tableau typique d'IMC associant troubles du
maintien postural du tronc et de la téte et raideurs des membres inférieurs est
parfois moins caractéristique. ’évolution au cours de la deuxieéme année
permettra de confirmer le diagnostic en différenciant les atteintes spastiques
et dyskinétiques et en précisant les territoires atteints. Les enfants prématurés
présentent généralement une moindre performance sur 4 items moteurs
(capacités motrices, motricité fine, motricité globale, intégration visuo-
motrice). Le groupe d’experts recommande de s’appuyer sur ces quatre items
pour rechercher les déficiences motrices chez les enfants prématurés.

Concernant les déficits visuels, les pédiatres et ophtalmologistes doivent
assurer un suivi ophtalmologique régulier et bien codifié des grands préma-
turés en vue du dépistage de la rétinopathie qui constitue un risque de cécité.
Le groupe d’experts recommande un suivi régulier en période néonatale pour
tous les prématurés de moins de 1 500 g ou de moins de 32 semaines. Aprés la
période néonatale, 'examen comprend une évaluation de la motilité externe,
une mesure de la réfraction sous cycloplégique, un fond d’ceil et des tests
d’acuité visuelle adaptés a I'Age. En cas de rétinopathie du prématuré, la
surveillance doit se poursuivre jusqu’a 8 ans. Par ailleurs, la grande prématu-
rité reste une source importante de problemes visuels (25 a 50 % des grands
prématurés présentent des troubles visuels), majorés en cas de rétinopathie.

Concernant le dépistage des troubles auditifs, le groupe d’experts recom-
mande 'utilisation des oto-émissions acoustiques provoquées (OEAP) avant
la sortie du service de néonatalogie. Si 'examen donne un résultat anormal,
un test des potentiels évoqués auditifs précoces (PEA) devra étre pratiqué a
I'age de 3 mois.

Les enfants 4 haut risque nécessitent un suivi de proximité mettant en jeu
une équipe pluridisciplinaire formée au repérage des troubles neuro-sensoriels
et cognitifs, et attentive aux difficultés psychologiques des familles. Le groupe
d’experts recommande un suivi régulier au domicile dans les premiers mois et
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la poursuite du suivi par des consultations deux fois par an, méme en
’absence de signes.

Les populations d’enfants considérées comme 2 risque de développer, dans
une moindre mesure, déficience ou handicap sont : les enfants nés modéré-
ment prématurés (33-36 semaines de gestation), les enfants nés hypotrophes,
les enfants jumeaux, les enfants présentant une affection materno-feetale ou
une addiction prénatale, les enfants présentant un poids de naissance
excessif. Un suivi est particulierement recommandé pour ces enfants
lorsqu'’ils présentent une pathologie associée ou sont issus d'un milieu social
défavorisé. Le groupe d’experts recommande, en plus des examens systémati-
ques habituels, un suivi spécifique pour ces enfants d’au moins une fois par an
jusqu'a I'Age de 8ans car les séquelles cognitives ou comportementales
peuvent se révéler a 'dge scolaire.

Pour atteindre les populations d’enfants a risque de développer déficience ou
handicap, le suivi médical devrait s’accompagner d’'un maillage social, les

populations les plus exposées étant les plus difficiles a suivre ou a maintenir
dans les réseaux de soins.

DEVELOPPER ET STANDARDISER DES OUTILS POUR LE DEPISTAGE
DES LESIONS PRECOCES

Il est important de disposer d’outils pour le dépistage voire la sélection
d’enfants 2 risque pour un suivi neurologique dans la petite enfance, les
lésions pouvant étre identifiées deés la naissance mais également un peu plus
tard lors de la surveillance.

En cas d’encéphalopathie néonatale dite anoxique, de convulsions néo-
natales isolées révélant un accident vasculaire cérébral, d’hypotonie révélant
un accident anténatal ou péripartal, le groupe d’experts souligne I'intérét de
’électroencéphalogramme (EEG) comme témoin de Iétat fonctionnel céré-
bral permettant I’établissement d’un pronostic intellectuel & moyen terme.
Cependant, méme en cas de bon pronostic, un suivi régulier jusqu'a I’Age
scolaire est recommandé, car les déficits des apprentissages ne peuvent pas
étre prévus par I'exploration standard en période néonatale.

L'échographie est globalement un bon outil de dépistage des lésions céré-
brales des enfants prématurés mais sa valeur prédictive est limitée. Chez les
prématurés et en particulier les grands prématurés, I’échographie transfonta-
nellaire et/ou I'imagerie en résonance magnétique nucléaire (IRM) permet-
tent de dépister les hémorragies intracriniennes et les leucomalacies
périventriculaires responsables d’infirmités motrices.

Les enfants issus de grossesses gémellaires (et multiples) ou nés avec retard de
croissance intra-utérin ou avec un poids excessif peuvent également bénéfi-
cier d'un dépistage par imagerie cérébrale au moindre doute. Les études
récentes indiquent en effet que ces enfants sont a risque de développer une
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infirmité motrice cérébrale, une insuffisance intellectuelle ou des troubles des
apprentissages. Le groupe d’experts recommande d’utiliser toutes les
ressources de I'imagerie pour un meilleur suivi des enfants a risque. Lutilisa-
tion de la télémédecine pourrait favoriser la lecture des examens (IRM,

échographie, EEG).

Prendre en charge

DEVELOPPER DES PROGRAMMES DE « SOINS DE DEVELOPPEMENT »

La prise en charge des enfants atteints ou a haut risque de déficience ou
handicap s’est progressivement organisée autour du concept d’intervention
précoce qui recouvre un ensemble de mesures destinées aux enfants et a leur
famille afin de stimuler le développement sensori-moteur, émotionnel, social
et intellectuel de I'enfant. Des programmes de « soins de développement »
ont été mis en place et évalués pour différentes populations d’enfants.

En service de néonatalogie, des programmes de type NIDCAP (Newborn
individualized developmental care and assessment program) s’appliquent a des
bébés de tres faible poids de naissance (inférieur a 1 500 g). Ils proposent une
organisation de soins adaptés qui évite un surcroit de stress pour le bébé. Ils
ont un effet bénéfique a court terme sur la prise de poids et la durée d’hospi-
talisation et certaines études montrent également des effets apres un suivi a
3 ans sur le développement moteur, cognitif et comportemental.

Pour faciliter le retour au domicile, des programmes ont pour objectif de
former les parents 2 répondre de maniére adaptée aux signes donnés par leur
enfant. La formation s’effectue pendant 7 jours avant la sortie puis durant
3 mois apres la sortie. Les effets bénéfiques sont constatés a 'Age de 3 ans et se
maintiennent jusqu'a 9 ans.

Les programmes d’intervention précoce ou de « soins de développement »
qui s'appliquent aprés I'hospitalisation ont montré des effets positifs sur le
développement cognitif et les interactions parents-enfants au cours des deux
premieres années, particulierement dans les situations de risques cumulés
(prématurité et pauvreté). Toutes les méthodes mises en ceuvre dans le cadre
de ces programmes dans différents pays visent un rattrapage du développe-
ment de I'enfant afin de favoriser son intégration en milieu scolaire ordinaire.

Pour les enfants autistes, des programmes intensifs précoces fondés sur le
principe comportemental de conditionnement opérant (méthode Lovaas) ou
sur les approches psycho-éducatives et comportementales centrées sur
'acquisition de compétences cognitives et développementales (méthode
TEACCH) ont fait preuve d’efficacité. Ils permettent en effet 'intégration
d’une partie des enfants en milieu scolaire avec ou sans aide spéciale. Les
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résultats d’évaluation de tous ces programmes indiquent que I'implication des
parents est essentielle pour une meilleure efficacité.

Le groupe d’experts recommande que les programmes de « soins de dévelop-
pement » s’appliquent de maniére précoce aux enfants atteints de déficience
ou handicap ou a haut risque d’en développer (enfants nés prématurément ou
nés avec un faible poids de naissance). Il souligne I'intérét de ces programmes
tout particulierement chez les enfants nés dans des familles en difficulté
économique, en grande précarité ou isolées qui ne peuvent assurer elles-
mémes une stimulation suffisante de 'enfant.

PROMOUVOIR UNE COORDINATION DES SERVICES INTERVENANT
DANS LA PRISE EN CHARGE

La prise en charge précoce d'un enfant présentant déficience ou handicap
nécessite 'intervention d’équipes interdisciplinaires couvrant les domaines
médical, psychologique, éducatif et social. D’une facon générale, la précocité
des interventions est reconnue comme essentielle de méme qu’une évalua-
tion précise et compléte des potentialités de 'enfant avant de déterminer les
aides nécessaires. Il importe d’informer tres tot les parents sur les structures
d’accueil et de soins, sur les aides et recours aupres de la Commission dépar-
tementale de I’éducation spéciale (CDES) et de la Caisse d’allocations fami-
liales. Il est préférable, quand cela s’avere possible, de maintenir I'enfant dans
son contexte familial. Lorientation précoce en institut d’éducation motrice
(accueil a la journée) ou en SESSAD (prise en charge ambulatoire) repré-
sente une possibilité offerte sur notification de la CDES. Le groupe d’experts
souligne la nécessité de développer les centres d’action médico-sociale
précoce (CAMSP) en nombre suffisant et d’améliorer leurs moyens de fonc-
tionnement.

Le groupe d’experts recommande une prise en charge précoce du handicap
dans le cadre d'un plan de prise en charge individualisée. Les objectifs de
cette prise en charge sont d’assurer a chaque enfant des soins de développe-
ment et une éducation appropriés lui permettant de développer ses potentia-
lités afin qu'il puisse intégrer dés que possible un milieu d’éducation
ordinaire. En conséquence, le groupe d’experts recommande de développer
des créches et des jardins d’enfants en tant que structures mixtes d’accueil
permettant de recevoir une fraction d’enfants différents et de créer des lieux
de soins et de vie.

Un programme (intitulé par exemple Handi-accueil) concu sur le modele du
programme Handiscol’ lancé en 1999 dans le domaine de la scolarisation
pourrait &tre mis en place. Il devrait inclure I'ensemble des institutions, y
compris les institutions ordinaires (créeches, jardins d’enfants, écoles mater-
nelles). Son principe fondamental serait la valorisation des politiques territo-
rialisées, coordonnées, organisées en réseaux, dans une logique de continuité
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des prises en charge et de parcours individualisés. Le groupe d’experts recom-
mande de développer de tels programmes et de promouvoir des stratégies
organisationnelles permettant d’assurer la coordination des services et des
différents intervenants afin d’éviter des contacts dispersés pour les familles.

VALIDER DES EXPERIENCES DE RESEAUX DE SOINS PERINATALS

De nombreuses expériences d’organisation de soins « en réseau » sont en
cours actuellement en périnatalogie en France. Ces expériences prennent
différentes formes : les réseaux ville-hopital qui assurent le suivi de grossesse
de la population générale, ou plus spécifiquement de populations en situation
de précarité ; les réseaux de coopération inter-hospitaliere (régionalisation
des soins) qui permettent un accueil des femmes dans un établissement
adapté a leur situation médicale ; les réseaux ville-hopital qui organisent le
retour a domicile en suite de couches. La coordination de tous ces réseaux au
sein d'un « réseau de santé périnatale » apparait souhaitable, cela permettrait
de disposer d’outils communs dans le but d’améliorer la santé périnatale.
Limplantation des réseaux de soins périnatals devrait contribuer a la mise en
place de réseaux de suivi et a la formation des professionnels de la petite
enfance.

Le groupe d’experts recommande d’évaluer les expériences de réseaux actuel-
lement en cours et de promouvoir leur développement dans d’autres régions
pour constituer des réseaux efficaces de dépistage et de suivi. Pour améliorer
la prise en charge, le groupe d’experts préconise une organisation centrifuge
du dispositif d’accompagnement, avec, au niveau régional, la reconnaissance
de centres d’expertise disposant de plateaux techniques pluridisciplinaires
(par exemple au sein de petites unités d’hopital de jour et d’hospitalisation
complete, de soins de suite et de réadaptation, de médecine physique et de
réadaptation pédiatrique en CHU) et, au niveau local, un relais correspon-
dant au maillage médico-social et éducatif en lien avec les spécialistes médi-
caux et paramédicaux du terrain.

Développer les recherches

AMELIORER LES CONNAISSANCES SUR LA PREVALENCE DES HANDICAPS
DE L’ENFANT EN FRANCE ET SON EVOLUTION, EN COMPARAISON
AVEC LES AUTRES PAYS EUROPEENS

Les deux registres existant actuellement (Isere et Haute-Garonne) sont insuf-
fisants pour étudier la prévalence des handicaps et déficiences en France car
ils ne couvrent que 24 000 naissances (sur un total de 750 000 naissances
annuelles). [Is ne permettent pas de faire des études par sous-groupes selon le
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niveau de risque : populations a risque faible (enfants nés a terme), a risque
modéré (enfants modérément prématurés de 33-36 SA — semaines d’aménor-
rhée — ou nés A terme avec un retard de croissance) et 4 haut risque (enfants
grands prématurés de 22-32 SA). Ils ne permettent donc pas de faire des
études cas-témoins. Le groupe d’experts recommande de développer un
nombre suffisant de registres (un pour 75 000 naissances) réparti sur
I'ensemble du territoire afin d’avoir un bon niveau de représentativité.

Le groupe d’experts préconise de définir les types de déficiences ou de handi-
caps a enregistrer selon les classifications internationales et d’homogénéiser
ce recueil au niveau des CDES. Si I'age optimal d’enregistrement pour les
paralysies cérébrales est de 5 ans, il apparait souhaitable d’effectuer I'enregis-
trement jusqu’a 'Age de 7 ans car certaines déficiences peuvent n’apparaitre
qu’a cet age.

Pour améliorer le recueil de données, le groupe d’experts recommande
d’exploiter les certificats de santé, qui sont destinés a étre une source de
renseignements depuis plus de 30 ans, et de constituer une base de données
spécifique de la petite enfance sur les structures et les types de prises en
charge toutes collectivités et financeurs confondus.

Il apparait important d’étudier la prévalence des déficiences dans chacune
des sous-populations en lien avec ’évolution des événements de la période
périnatale : interruptions médicales de grossesse, mortalité périnatale et
néonatale, taux de prématurité et grande prématurité. Le groupe d’experts
recommande de développer 2 moyen terme un systéme de surveillance
combinant des données obstétricales et de la naissance (4ge gestationnel,
poids de naissance, grossesse unique, multiple..) avec les données recueillies
par les registres.

Afin de comparer les prévalences au niveau européen, il est important de
prendre en considération, dans les analyses des données, les pratiques médi-
cales qui different d’un pays a 'autre. Le groupe d’experts préconise I’enregis-
trement de toutes les grossesses de plus de 22 semaines d’aménorrhée et la
mise en place de registres européens tenant compte de I'évolution des prati-
ques et des classifications pour les diagnostics.

Le groupe d’experts recommande de faciliter le suivi a long terme des enfants
grands prématurés dans les enquétes de cohorte actuelles (cohorte
EPIPAGE), de mettre en place de nouvelles enquétes en population et de
développer des méthodologies adaptées a I'étude des populations a risque
intermédiaire en étendant le suivi au-dela de 5 ans.

DEVELOPPER LES RECHERCHES SUR L’ETIOLOGIE DES DEFICIENCES
OU HANDICAPS D’ORIGINE PERINATALE

Des déficiences ou handicaps sont considérés comme périnatals si leur
l'origine se situe entre 22 semaines d’aménorrhée et le 8° ou le 28° jour de
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vie. Plusieurs événements de nature différente peuvent étre impliqués durant
cette période. Le déficit qui en résulte peut passer inapercu durant plusieurs
mois voire plusieurs années, d’ot la difficulté de mettre en évidence une
relation de causalité entre un événement et une déficience ou handicap. Le
groupe d’experts attire l'attention sur l'intérét d’'une cohorte de naissance
comme la cohorte EDEN (Etude des déterminants pré- et post-natals du
développement et de la santé de ’enfant) pour Iidentification d’un certain
nombre de facteurs de risque, de situations a risque et de facteurs prédictifs de
déficiences et de handicaps.

De nouveaux outils sont susceptibles de dépister des 1ésions précoces dans les
populations a risque. Ils pourraient permettre d’améliorer la compréhension
des mécanismes physiopathologiques a 'origine des troubles du développe-
ment et de proposer de nouveaux marqueurs pronostiques. Le groupe
d’experts recommande d’évaluer I'intérét de nouveaux outils, notamment en
imagerie cérébrale fonctionnelle et en électroencéphalographie : IRM de
diffusion, tomographie par émission de positons, analyse spectrale de I'EEG,
analyse de la motricité en actimétrie...

DEVELOPPER LES ETUDES SUR LA PHYSIOPATHOGENIE DES LESIONS
CEREBRALES ET LES THERAPEUTIQUES PROTECTRICES

La physiopathogénie des 1ésions cérébrales est encore mal comprises. Il est
maintenant admis que les dommages cérébraux sont la conséquence de
l'action conjuguée de plusieurs facteurs associant une agression exogéne
(telles des agressions hypoxo-ischémiques ou des agressions inflammatoires
ou infectieuses chez le prématuré) a des anomalies des mécanismes endo-
génes du développement cérébral (déficits en facteurs de croissance ou
défaillance des systémes antioxydants chez le prématuré...).

Le groupe d’experts recommande de poursuivre les recherches sur les diffé-
rentes phases de la constitution des lésions cérébrales dans le but d’identifier
une fenétre thérapeutique qui permettrait une action de prévention des
lésions cellulaires. Si de nombreuses molécules a visée protectrice ont été
testées dans des modeles animaux pour lutter contre la survenue de Iésions
cérébrales, les essais cliniques s’averent souvent difficiles 2 mettre en ceuvre.
Le groupe d’experts recommande d’encourager les études cliniques sur les
molécules (sulfate de magnésium, érythropoiétine, corticoides, antioxy-
dants..) et autres thérapeutiques (hypothermie) les plus prometteuses et les
moins déléteres.

COMPARER LES EFFETS DE DIFFERENTES STRATEGIES D’INTERVENTION
PRECOCE EN FRANCE

Il est important de prendre en charge les déficiences et handicaps de maniére
précoce, continue et multidisciplinaire. Les prises en charge reposent sur un
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large spectre de techniques qui n’ont pas toutes été évaluées. Les techniques
de prise en charge doivent étre adaptées a chacune des déficiences (motrice,
sensorielle, intellectuelle et psychique). Ces différentes approches sont géné-
ralement utilisées dans une perspective de normalisation scolaire ou sociale.
Quel que soit le lieu ot sont menés les programmes (au domicile, a ’école ou
dans des centres spécialisés), une coopération étroite entre les parents et les
professionnels est une condition de réussite.

Le groupe d’expert recommande d’évaluer et de comparer différents types
d’intervention précoce offerts en France dans le domaine moteur, neuro-
sensoriel, cognitif et éducatif, et de développer des échelles de qualité de vie
pour l'enfant et sa famille (y compris la fratrie).

DEVELOPPER LA RECHERCHE, DE NATURE PLURIDISCIPLINAIRE,
SUR LES DISPOSITIFS ET LES PRATIQUES MIS EN (EUVRE POUR LES ENFANTS
DE 0 A 6 ANS EN SITUATION DE HANDICAP

Nous ne disposons pas en France d’une vue d’ensemble de la population des
enfants en situation de handicap ou en difficulté de santé et qui sont 4gés de
0 a3 ans et de 3 a6 ans. Il est a fortiori quasiment impossible de connaitre la
répartition des enfants de ces tranches d’Age relevant de la catégorie des
déficits des fonctions cognitives. Les avis d’experts concordent largement
pour réclamer la mise en place d’enquétes systématiques, soutenues par un
outil informatique, permettant de faire le point sur les différentes prises en
charge précoces des enfants en situation de handicap. La dispersion des
structures et du recueil d’informations ne permet pas actuellement de fournir
une analyse globale satisfaisante et de définir avec précision les besoins en
regard des structures. De tels bilans devraient étre effectués en dépassant les
clivages institutionnels existants, puisqu’ils concernent aussi bien le secteur
sanitaire que médico-social et scolaire.

Le groupe d’experts recommande de promouvoir des recherches afin d’avoir
une vision d’ensemble des différentes prises en charge des enfants handicapés
de 0 a 3 ans et de 0 a 6 ans. De telles recherches pourraient étre développées
dans le cadre d'un Institut national de recherche sur le handicap et les
incapacités.



Handicaps d’origine périnatale,
aspects épidémiologiques

Parmi les handicaps de 'enfant, il semble que la grande majorité d’entre eux

p q g ]
résulte d’événements pathologiques survenant entre la conception et la
premiere année de vie. Les séquelles d’accidents domestiques ou de la voie
publique ne représentent probablement pas plus de 10 % de ces handicaps. Il
apparait donc logique de s'intéresser prioritairement a ces handicaps de
I'enfant d’origine pré- et périnatale, en gardant dans ce groupe tous les
g p p g group
handicaps de 'enfant d’apparition précoce mais d’étiologie indéterminée, et
p PP p g
en excluant les handicaps de cause post-néonatale (événement causal surve-
nant apres le 1°" mois de vie).

La derniere classification en usage a ce jour (CIF Classification internatio-
nale du fonctionnement, du handicap et de la santé de 'OMS) recommande
pour I'approche du handicap 'usage des termes suivants : i) déficience (d’une
fonction ou structure corporelle), ii) limitation d’activité et iii) restriction de
participation. Sous le terme « handicap », c’est essentiellement de I'aspect
déficience qu'il sera question ici. La période prénatale se rapporte aux événe-
ments survenus jusqua la 28° semaine de gestation, la période
périnatale/néonatale aux événements survenus entre la 29¢ semaine de gesta-
tion et le 28° jour de vie, et la période post-néonatale aux événements
survenant apres le 28° jour de vie.

Fonctionnement et intérét des registres de morbidité

Le Registre des handicaps de 'enfant et observatoire périnatal (RHEOP) de
I'Isere a été le premier registre de morbidité a surveiller la prévalence des
handicaps de I’enfant en France, s’appuyant sur la méthodologie des enquétes
effectuées antérieurement par Claude Rumeau-Rouquette (Inserm U 149)
aupres des commissions départementales de 1'éducation spéciale (CDES).
Lintérét du registre de morbidité réside dans la surveillance continue et
reproductible de ces handicaps, avec mobilisation réguliere des sources de
données permettant ce recueil de données. Lenregistrement des cas se fait a
partir de plusieurs sources de données afin d’en assurer la meilleure exhausti-
vité possible. Les principales sources pour les handicaps de 'enfant sont : les
services hospitaliers spécialisés, les centres d’action médico-sociale précoce
(CAMSP), les établissements spécialisés, les structures sanitaires accueillant
ces enfants, la CDES et les services de psychiatrie (de secteur et hopital de
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jour). Le recueil de données s'effectue de fagon active le plus souvent
(médecin enquéteur) a partir des informations médicales contenues dans les
dossiers.

Des criteres de sévérité ont été retenus pour cet enregistrement (tableau I),
criteres spécifiques a chaque type de déficience. Ces critéres peuvent paraitre
restrictifs, mais ils ont été choisis de facon a garantir au mieux la reproducti-
bilité de I'enregistrement de ces déficiences au cours du temps.

Tableau I : Criteres de définition des déficiences pour le RHEOP

Déficience Critéres Prévalence
Déficience motrice
IMOC ou « paralysie cérébrale » Tous les cas 2,1 pour 1000

Déficience motrice progressive
Anomalie congénitale SNC ou autre
déficience

Trouble psychiatrique

Autisme
Troubles envahissants du développement

Déficience intellectuelle
Trisomie 21
Retard mental sévére

Déficience sensorielle
Auditive

Visuelle

Déficiences nécessitant un appareillage
et/ou une rééducation continue

CIM-10, codes F84.0 a F84.5; CFTMEA,
axe |, code 1.0 ou 1.1

Tous

Ql <50 ou retard mental classé profond,
sévere ou modéré

perte > 70 dB avant correction, meilleure
oreille

acuité < 3/10 apres correction, meilleur ceil

1,2 pour 1000

0,6 pour 1000
1,6 pour 1000

0,9 pour 1000
1,9 pour 1000

0,8 pour 1000

0,6 pour 1000

Les premiers résultats du RHEOP montrent que la prévalence de ces défi-
ciences séveres s’éleve globalement 2 8,0 pour 1 000 enfants d’une génération
(IC 95 % [7,6-8,3]), avec une augmentation significative dans le temps entre
les générations 1980 et 1994, essentiellement observée pour les déficiences
motrices et les troubles psychiatriques.

Remarques méthodologiques

Le recueil d’'informations sur ces déficiences séveres de 'enfant nécessite le
respect de certaines contraintes liées a 'évolution clinique des déficiences
avec 'age de l'enfant, a leur hétérogénéité et a leur faible fréquence.
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Age optimal a I’enregistrement

La tentation est grande de déterminer dés le plus jeune 4ge de I'enfant la
probabilité de situation handicapante fixée, notamment pour les néonatalo-
gistes. Cependant une grande prudence s’impose en raison du caractére tran-
sitoire de certaines anomalies neurologiques (prématurés), des déces précoces
(dus a une encéphalopathie hypoxo-ischémique par exemple) constituant
des données tronquées quant au devenir a long terme, de 'aggravation de
certains déficits avec 1'dge (capacités cognitives, fonction motrice..). Un age
minimal doit étre respecté qui peut varier selon le type de déficience enregis-
trée. Pour les déficiences motrices, 'Age optimal semble bien étre celui de
5 ans ; il permet aussi une mesure valide de la capacité motrice de I'enfant, et
en cas de déces, de ne retenir que les cas ol ce déces est survenu apres I'age de
2 ans. Pour les déficiences intellectuelles et les troubles psychiatriques, il vaut
mieux retenir 'Age de 7 ans en France en raison de I'dge de la scolarité
obligatoire.

Controle qualité des données

Les informations obtenues a partir des dossiers médicaux sont parfois insuffi-
santes, notamment pour déterminer le niveau de sévérité d’'une déficience
intellectuelle. Souvent un contact avec le médecin soignant s’avere indis-
pensable. La validité des données recueillies doit toujours étre recherchée, en
recoupant l'information de différentes sources par exemple.

Taille idéale de la population surveillée

Avec l'objectif de surveillance dans le temps de la prévalence de ces défi-
ciences, il faut surveiller au minimum 10 000 naissances par an, afin d’éviter
I’écueil de trop grandes fluctuations dues au hasard. A 'opposé la surveillance
d’une trop grande population, comme celle d’une région de grande taille,
risquerait de faire baisser la qualité des données recueillies, en raison notam-
ment d’un contact moins étroit avec les sources de données. Un compromis
doit étre trouvé et il semble que l'idéal soit plutdr la surveillance de
30 000 naissances par an, aboutissant pour chaque génération au recueil de
données pour environ 240 enfants avec déficience sévere.

Réseaux de registres

Compte tenu de la grande diversité des déficiences séveres de I'enfant, il est
intéressant de mettre en relation, a 'échelle de différents pays, des registres
similaires. Par exemple, pour la paralysie cérébrale (ou CP des Anglo-
Saxons), qui représente la déficience motrice sévere la plus fréquente et qui a
probablement la plus forte relation avec les événements pathologiques de la
période périnatale, un réseau européen de registres recueillant régulierement
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tous les cas de paralysie cérébrale s’est constitué, permettant la standardisa-
tion et ’harmonisation des définitions, classifications, fiches de recueil..
Grace a cette collaboration il est possible de fournir des informations plus
précises sur la tendance dans le temps de sous-groupes de paralysie cérébrale
(enfants trés grands prématurés, enfants dyskinétiques..), et aussi de déve-
lopper des travaux de recherche sur I'étiologie de cette affection et sur la
participation sociale des enfants qui en sont atteints.

Réflexion sur 'origine périnatale des handicaps de I’enfant

Un constat s’'impose (tableau II) : une grande partie des déficiences séveres
de I’enfant reste encore d’origine indéterminée. De plus la part des étiologies
prénatales et périnatales peut varier au sein d'un méme groupe de déficiences,
selon qu'’il s’agit d’enfants nés a terme ou prématurés, et selon le type clinique
de déficience motrice (par exemple pour les enfants dyskinétiques en compa-
raison avec les enfants diplégiques).

Tableau Il : Causes des handicaps neuro-développementaux par type de défi-
cience (en %)

Cause Cause Cause périnatale/néonatale Cause
prénatale  post-néonatale probable : présence indéterminée
prouvée prouvée de facteurs de risque

3 facteurs 1 ou

simultanés 2 facteurs
Déficiences motrices 32 15 6 19 28
Déficiences intellectuelles 52 5 1 1 31
Déficiences sensorielles 35 6 2 1 46
Troubles psychiatriques 7 3 0 10 80

Source : RHEOP 1980-1991 (n =1 360 cas)

Améliorer la connaissance sur les déficiences de cause indéterminée

Des études d’épidémiologie analytique comme les études cas-témoins par
exemple devraient permettre de préciser I'effet de certains facteurs de risque
(identification et quantification) a condition de travailler sur des sous-
groupes les plus homogenes possibles, sans quoi la mesure de I'effet est rendue

plus difficile.

Lintérét des études d’imagerie est a souligner, notamment I'IRM réalisée a
partir de 'age de 2 ans, pour distinguer les 1ésions cérébrales des anomalies de
développement.
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Dans le méme ordre d’idée, la recherche effectuée sur des modeles animaux
est trés importante pour I'étude de certains facteurs de risque comme l'infec-
tion et/ou l'inflammation chez la meére ; une étude des conséquences d’une
intervention (antibiothérapie, administration d’anti-inflammatoire) peut
étre menée simultanément.

Un objectif premier de I'épidémiologie descriptive consiste a suggérer des
hypotheses et/ou a montrer une évolution dans le temps des différentes
étiologies ; le couple suédois (Hagberg) est le premier a avoir utilisé cette
méthode de I'étude de la présence simultanée ou non de certains facteurs de
risque pour le regroupement étiologique des cas de paralysie cérébrale.

Plus récemment un groupe « international » de chercheurs (« task force ») a
utilisé la méme méthodologie, mais avec un objectif différent qui était celui
d’aider les médecins experts appelés a se prononcer dans un cadre médico-
légal sur une pratique clinique. Les critéres retenus pour I’assignation a une
origine périnatale étaient donc trés restrictifs.

Il ne faut pas sous-estimer la complexité du questionnement sur I'étiologie
des déficiences séveres de lenfant. Par exemple, dans le cas de
I’hydrocéphalie, il s’agit de faire la distinction entre une étiologie pré- et
périnatale (3¢ trimestre de grossesse), celle-ci pouvant étre soit acquise in
utero soit acquise en période néonatale précoce, ou due a une anomalie de
développement.

De fagon plus générale, la distinction entre inné et acquis n’est pas si simple
en ce qui concerne les anomalies préexistantes a la naissance et couramment
intitulées « anomalies congénitales ». Nombre d’entre elles sont provoquées
par l'effet reconnu ou non de certains toxiques, & une période proche ou non
de la conception.

Dans les études épidémiologiques, les difficultés ne sont pas moindres. On
peut citer en exemple la question du bon choix pour les enfants « témoins »
d’enfants nés prématurément de mere ayant présenté une prééclampsie ou
une éclampsie, et pour lesquels les études effectuées jusqu’a ce jour montrent
que ce contexte maternel constituerait un facteur protecteur vis-a-vis de la
survenue d’une paralysie cérébrale.

Christine Cans
Registre des handicaps de I'enfant et observatoire périnatal (RHEOP)
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Troubles auditifs, dépistage
et prise en charge chez le jeune enfant

Le dépistage systématique des déficiences, 'écoute des parents (en particulier
des meéres) et une attention accrue dans certaines situations (bébé a risque de
déficit auditif, enfants pluri-handicapés, antécédents familiaux...) sont autant
d’obligations du médecin allant a la rencontre du petit enfant et 'accompa-
gnant dans son développement.

Evaluation des capacités auditives

L’évaluation des capacités auditives du nouveau-né, du bébé, du nourrisson
doit étre réguliere, rigoureuse et progressive.

Elle doit étre réguliere, car tout au long du développement de I'enfant une
évaluation de toutes ses compétences motrices, psychiques, mentales,
psychologiques et sensorielles doit étre réalisée.

[’évaluation des capacités auditives doit étre rigoureuse : elle nécessite I'utili-
sation clinique de moyens simples, faciles a utiliser, 2 portée de main du
médecin, en prenant un minimum de temps, et réalisée systématiquement
lors de chaque visite ou rencontre médicale. Cette premiére étape d’évalua-
tion permet seulement de dire: «il réagit bien » ou «il a des réponses
imparfaites ».. mais jamais « votre enfant est sourd ». Un nouveau contrdle,
réalisé quelques jours plus tard, s'il confirme l'inadaptation des réponses,
permettra d’orienter les parents vers une démarche progressive d’évaluation
des capacités auditives de leur bébé.

Enfin, 'évaluation des capacités auditives du bébé doit étre progressive : car il
ne faut pas confondre vitesse et précipitation. Elle se réalise avec la mise en
place de l'aide 2 la réception auditive et aux moyens de communication. Pour
que cet accompagnement soit mieux accepté par les parents il est souhai-
table :

e d’énoncer progressivement seulement ce qui est certain, ce qui nécessite
humilité et vérité.. ;

o d’interpréter avec prudence les résultats des tests auditifs subjectifs et
objectifs en se gardant bien d’affirmations péremptoires ;

e d’éviter aux parents de rencontrer une multiplicité d’intervenants rencon-
trés dans un véritable parcours du combattant : ORL, psychologue, ortho-
phoniste, généticien, pédiatre, ophtalmologiste..
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[tinéraire chaotique, rencontre dans des lieux différents (pas toujours adaptés
a l'accueil des bébés), manque de communication des professionnels entre
eux, propos contradictoires. Il faut un chef d’orchestre permettant d’avoir
une approche harmonieuse et toujours s’interroger sur le bien-fondé de nos
attitudes, de nos « prescriptions », parfois de nos véritables « diktats »..

Le bébé doit étre toujours situé comme sujet au cceur de notre accompagne-
ment en permettant aux parents une progressive compréhension de leur bébé
et une révélation de tout ce que ce bébé est capable d’étre et de réaliser, sans
étre obnubilé sur ce qui ne va pas.

« Ce bébé, ce jeune enfant, n’entend pas bien. » Laffirmation d’un déficit
auditif tonal de perception est possible dés les premiers mois de la vie, toute
origine auditive transmissionnelle ayant été éliminée ou du moins prise en
compte.

Chez le trés jeune enfant, les capacités auditives vocales, ou du moins de
discrimination auditive, sont extrémement difficiles. L'appréciation avec
exactitude et fiabilité des seuils auditifs de chaque oreille est souvent aléa-
toire. ’évolution de nombreuses surdités de perception, dans les premicres
années de la vie, est fréquente.

Clest ainsi que I'exacte détermination des capacités auditives du jeune enfant
doit étre permanente et réactualisée tout au long de I'accompagnement
précoce.

Laccompagnement précoce du trés jeune enfant (moins de 3 ans) s’appuie
sur trois bases complémentaires et intriquées :

e l'aide a la perception auditive (appareillage prothétique précoce, implants
cochléaires...) ;

e l'apprentissage a « entendre » avec les aides auditives (éducation auditive
précoce) et 'aide 2 la mise en ceuvre d’'une communication permettant au
bébé de comprendre le monde qui 'entoure et la demande de I'autre (parents,
fréres et sceurs, famille, professionnels des lieux de vie qu'il fréquente...) mais
aussi de s’exprimer et de formuler sa pensée, son désir, sa volonté.. ;

e |'accompagnement des parents et de la famille en les aidant a s’ajuster en
permanence 2 ce bébé par la mise en place d’'un équilibre relationnel adapté
et a redécouvrir une communication spontanée et raisonnable.

Appareillage auditif précoce

Lappareillage auditif précoce, c’est-a-dire dés la découverte de la surdité,
nest utile au bébé qu’a certaines conditions. Il doit étre systématique et
bilatéral, mais il ne doit pas étre prescrit sans accompagnement. Le bébé et
les parents doivent s’approprier progressivement cet appareillage qui est diffi-
cile 4 accepter dans notre société, révélant aux uns et aux autres la déficience
et enfermant l'autre dans un regard signifiant le handicap. Les parents
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doivent se sentir soutenus, dans cette appropriation de l'appareillage, par
I'ensemble des professionnels qui les accompagnent. Le bébé doit faire des
expériences positives deés le début de 'appareillage et étre prudemment initié
A ce « corps étranger » en lui permettant de découvrir avec joie les bruits de
son quotidien de vie.

Lappareillage doit étre 'objet d’un contrdle continu et adapté a chaque bébé.
Laudioprothésiste effectue graduellement des réglages permettant un gain
prothétique le meilleur possible tout en évitant les rejets par intolérance
auditive. Tant que I’enfant grandit ses conduits auditifs externes grandissent
également. L'adaptation des embouts auriculaires doit donc étre réguliere
pour permettre le meilleur gain prothétique et éviter la survenue d’'un effet
Larsen.

Il doit étre expliqué aux parents de facon répétée et variée que I'appareillage
ne permettra en aucun cas une normalisation des capacités auditives du bébé
et n’est qu'un élément parmi les autres permettant au bébé de se développer
dans ’harmonie de ses capacités et de ses compétences, et dans le respect de
ses déficiences et de ses incapacités. Si le gain prothétique est insuffisant, il
est souhaitable de proposer précocement (des 'dge de 18 mois a4 2 ans) la
mise en place d’un implant cochléaire dont les indications se sont élargies

depuis 1995.

Limplant cochléaire est une prothese auditive « interne » donnant des infor-
mations auditives remarquables et nécessitant pour sa mise en place la colla-
boration étroite entre les parents, une unité spécifique d’implantation
cochléaire et les différents professionnels qui accompagnent ’enfant depuis la
découverte de sa surdité.

Si la mise en place d’un appareillage auditif stéréophonique ou d’un implant
cochléaire est nécessaire, elle est bien loin d’étre suffisante et ne peut se
concevoir sans une éducation auditive et la mise en ceuvre d’un « langage »,
d’une communication et d’'une appétence interactive.

Déficience auditive et communication

Apres le choc engendré par la confirmation du diagnostic de surdité, la
p g p g

premiére question qui vient a la bouche des parents est: « mon enfant
pourra-t-il apprendre a parler ? »

Il est donc nécessaire d’expliquer aux parents que le trés jeune enfant doit
bénéficier d’'un accompagnement précoce spécialisé si possible pluridiscipli-
naire selon les capacités locales proposées et les professionnels de proximité.
L’éducation auditive va permettre de révéler au jeune enfant le monde sonore

qui entoure et lui permettre d’associer le monde sonore a ce qu'il voit, sent,
touche... depuis sa naissance. Elle a pour objectif d’aider 'enfant a entendre, a
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utiliser ce qu'il entend, de I'ouvrir a la parole en lui faisant reconnaitre cette
parole et son contenu.

La mise en ceuvre d'une communication et d’une relation interactive doit
étre réalisée le plus précocement possible. Les parents, chaque parent, met en
ceuvre depuis la naissance du bébé (et méme avant..) des modalités de
communication, de relation, d’échanges, d’interactions multimodales.. la
parole n’étant que I'un de ses moyens.

Lors de la reconnaissance de la surdité, les parents sont en état de sidération,
en arrét de communication, négligeant et abandonnant bien souvent tout ce
que le bon sens spontané et aimant leur aurait permis de construire dans la
relation avec leur bébé. Ce dernier se trouve alors plongé dans un « désert »
de communication, ayant en face de lui un visage parental bouleversé et
transformé qu’il a bien du mal & comprendre.

Laccompagnement parental précoce est donc urgent et les professionnels
doivent mettre en ceuvre tous les moyens de communication, sans querelle
partisane et dogmatique, permettant une salutaire « remise en route » de la
relation et de la communication. Au fil des mois, selon ses possibilités
personnelles (et non selon les courbes auditives..), le trés jeune enfant privi-
légiera le mode de communication lui permettant la meilleure autonomie.
Insistons cependant sur le fait que le bilinguisme n’empéche pas les enfants
de parler mais au contraire contribue a leur épanouissement.

« Phomme natt par le langage, et le langage nait par ’lhomme. » écrit Claude
Lévi-Strauss. Le langage est 1'un des caracteres distincts de la personne
humaine. Le langage oral est le moyen privilégié de communication qui
s'exprime par un geste oral articulatoire : la parole, doublée d’'un ensemble
global de gestes moteurs (mimogestuel), plus ou moins développés selon les
personnes, leur civilisation et leur culture.

La communication avec le bébé déficient auditif s’appuiera sur :

e le langage oral, s’aidant de gestes pour mieux parler (méthode verbotonal,
méthode Borel-Maisonny...), de gestes pour mieux entendre (lecture labiale,
« cued speech » ou LPC...) ;

e des gestes pour mieux comprendre et tout particulierement la langue des
signes (LSF) qui permet une premiére communication donnant acces au
symbolisme. Le frangais signé qui gestualise en méme temps que I'on parle est
peu utilisé avec les bébés et les tres jeunes enfants.

Le bilinguisme est la mise en ceuvre d’'une communication orale avec support
gestuel et la langue des signes.

De fagon idéale, 'utilisation et 'apprentissage de ces moyens de communica-
tion doivent se faire en méme temps : jeune enfant, parents, fréres et sceurs...
et professionnels.
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Accompagnement de I’enfant et des parents

2

L'accompagnement parental est indispensable et doit permettre d’écouter,
expliquer, expliciter, répondre aux questions, dire ce que l'on sait et seule-
ment ce que l'on sait, ne pas enfermer le bébé dans un avenir fréquemment
incertain, ni dans une « étiquette » qui risque de le maintenir dans une
attitude doctrinale.

Cet accompagnement exige beaucoup de respect, d’humilité, de patience, de
confiance... et de n’énoncer une vérité progressive que si elle est indubitable.

Cet accompagnement sera proposé selon les possibilités locales et parentales.
Un Service d’accompagnement familial et d’éducation précoce (SAFEP,
enfants déficients auditifs) permet par son apport multidisciplinaire (ortho-
phoniste, audioprothésiste, éducatrice, psychologue, assistante sociale,
psychomotricien...) 'émergence la plus large des moyens de communication,
de relation et d’interaction du petit enfant déficient auditif.

Ce service propose le soutien a I'intégration du bébé dans ses différents lieux
de vie : créche, halte-garderie, assistante maternelle...

Une aide orthophonique libérale, si possible avec un professionnel ayant une
formation spécialement adaptée aux enfants déficients auditifs, est réalisable
seulement dans certaines circonstances. Cette aide libérale pourra étre
complémentaire de 'accompagnement réalisé dans un SAFEP avec I'impéra-
tive nécessité d’échanges coopératifs.

Si "accompagnement et I'ajustement parental sont nécessaires, ils ne sont pas
suffisants car il faut aussi proposer un accompagnement de tous ceux qui
rencontrent le bébé déficient auditif : fréres et sceurs du bébé (groupes de
parole, apprentissage le cas échéant de la langue des signes...), grands-parents,
amis, voisinage social...

Cet accompagnement sera proposé au terme de la démarche diagnostique
réalisée : service ’ORL pédiatrique, centre d’action médico-sociale précoce
polyvalent, pédiatre libéral, ORL libéral...

Il permettra de préparer I'accueil du trés jeune enfant en maternelle en
proposant la prolongation de 'aide personnelle et individuelle :

e contrat d’intégration scolaire avec rencontre réguliere et pluriannuelle
permettant aux parents, a 'institution scolaire et aux professionnels spécia-
lisés s’occupant de I'enfant, d’actualiser en permanence la réponse la plus
adaptée a ses besoins globaux dans I'unité de sa personne ;

e passage du SAFEP vers un Service de soutien a I’éducation familiale et a
'intégration scolaire (SSEFIS) ;

e orthophonie libérale.
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Dans certaines situations, il pourra étre conseillé a partir de la moyenne section de maternelle un accueil
en section spécialisée (intégrée de préférence en école ordinaire) et utilisant de maniére privilégiée le
support de la langue des signes pour les apprentissages scolaires.

L’altérité, c’est permettre a I'autre de devenir plus autre. Accompagner le trés jeune enfant déficient

auditif, c’est lui donner toutes les possibilités de développer sa communication avec le monde et avec ceux

qui I’entourent, lui proposer de s’approprier globalement tous les moyens de relation, d’interaction,

d’échange, de construction de 1’unité de sa personne. Cependant, il ne faut jamais oublier que le trés jeune

enfant déficient auditif, quel que soit I’accompagnement propos€, appartiendra toujours aux deux mondes
: celui du quotidien de la vie ordinaire et celui des déficients auditifs.

Alain Beucher

CAMSP polyvalent départemental

Centre Robert Debré, CHU, Angers



Déficits visuels, dépistage et prise
en charge chez le jeune enfant

Plus de 10 % des enfants 4gés de moins de 5 ans pourraient présenter en
France une ou plusieurs anomalies de la vision. Or l'on sait qu'un déficit
précoce de la fonction visuelle peut interférer avec le développement de
I’enfant et retentir sur I'ensemble de ses compétences, qu’elles soient
motrices, cognitives ou affectives, et avoir ainsi des répercussions sur les
performances scolaires puis 'insertion sociale et professionnelle.

Les déficits séveres sont rares, ils sont souvent recrutés dans un contexte a
risque et facilement identifiés. Ils comprennent les amétropies fortes, les
malformations oculaires, les pathologies des milieux transparents de 1'ceil
(traumatismes graves, pathologies cornéennes, cataracte congénitale, glau-
come congénital, pathologie vitréenne), les rétinopathies, les neuropathies
optiques et les atteintes neurologiques centrales. Certaines de ces pathologies
(cataracte, glaucome) sont accessibles a une thérapeutique, et nécessitent
donc un dépistage et une prise en charge précoces.

Les déficits légers sont tres fréquents et peuvent passer inapergus. lls
comprennent les troubles de la réfraction'?, ou amétropies (myopie, hyper-
métropie et astigmatisme), le strabisme (défaut de parallélisme entre les deux
axes du regard) et les autres déséquilibres oculomoteurs (limitation des
mouvements d'un ceil ou des deux yeux, mouvements oculaires anormaux).
Ces deux dernieres catégories de défauts peuvent révéler une maladie
oculaire, orbitaire ou cérébrale, et sont responsables de troubles fonctionnels
en tout ou partie curables pour peu qu'un traitement soit instauré rapide-
ment.

Le strabisme et certaines amétropies peuvent &étre a lorigine d’une
amblyopie, qui est une qualification fonctionnelle, indépendante de la nature
de la pathologie en cause, et correspond a une diminution uni- ou bilatérale
de certaines aptitudes visuelles. Elle se traduit cliniquement par une acuité
visuelle inférieure a 4/10.

L'amblyopie n’est réversible sous traitement que pendant une période déter-
minée, dite « sensible » ou « critique ». Cette période suit un tracé en cloche
asymétrique : elle débute vers I'Age de 6 mois et s’acheve vers 5 a 7 ans, avec
un maximum entre 6 et 18 mois. Diagnostic et thérapie de I'amblyopie

12. La puissance de réfraction d’un ceil correspond a sa capacité a focaliser une image sur la
rétine.
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doivent donc étre effectués précocement, et de facon certaine avant I’Age de
3 ans, afin d’obtenir une récupération maximale de la fonction visuelle.

Conséquences d’un déficit précoce de la fonction visuelle

Lenfant se construit a partir d'un dispositif sensorimoteur responsable de ses
interactions avec 'environnement. Le role de la vision est majeur dans cette
¢élaboration.

Les conséquences d’'une anomalie visuelle sur les fonctions motrices varient
selon le niveau de déficit et la qualité de 'environnement éducatif. Dans les
cas de malvoyance importante, les auteurs constatent des retards de plus de
6 mois dans des acquisitions telles que la préhension, la marche et la coordi-
nation de I'eil et de la main. Ce décalage s’atténue, ou disparait, si une prise
en charge spécialisée est entreprise, 2 domicile ou dans le cadre d’'un centre
d’action médico-sociale précoce (CAMSP) pour enfants déficients visuels.
Lenfant malvoyant compense son déficit en utilisant ses autres sens (audi-
tion, toucher, goit et olfaction, mais aussi sens kinesthésique'’, vestibulaire,
thermique, haptique'®..) pour améliorer ses compétences ou en créer de
nouvelles. Néanmoins, ces processus vicariants peuvent restreindre I’acces au
monde des objets et perturber I'acquisition des parameétres spatiotemporels.
Linteraction entre I'enfant déficient visuel et son environnement est plus
difficilement instrumentée si le sujet déficient visuel n’est pas stimulé.

Lensemble des activités cognitives peut étre affecté par une déficience de la
vue. Le développement cognitif se trouve plus ou moins entravé selon que le
déficit survient tot ou plus tardivement (avant ou apres 3 ans). Les recher-
ches concernant I'activité du lire/écrire montrent que les troubles de la
fonction visuelle pénalisent I'entrée dans les apprentissages. 'apprenti
lecteur et scripteur doit posséder un potentiel visuel indemne de troubles
pour activer des processus perceptifs et cognitifs pertinents. Les pénalisations
de la fonction visuelle prédisent donc des difficultés de lecture et d’écriture
chez le jeune enfant, et ce dés la maternelle. Si 'enfant malvoyant lit et écrit
plus lentement et difficilement, éprouve des difficultés a intégrer globalement
les images et acceéde parfois avec retard aux fonctions symboliques, le sujet
aveugle présente un développement cognitif particulier. La pratique du
braille, appris avec des personnes compétentes, reste 'outil indispensable et
privilégié pour accéder aux apprentissages et a la culture pour les aveugles.

13. Fondé sur la perception interne des mouvements corporels grace a la sensibilité musculaire
et a I'excitation de l'oreille interne.

14. Le toucher est un systeme perceptif puissant et efficace, mais dont le champ est trés réduit.
Des mouvements volontaires d’exploration sont donc nécessaires au sujet pour appréhender
les objets dans leur intégralité. Les perceptions kinesthésiques issues de ces mouvements,
nécessairement liées aux perceptions purement cutanées, forment alors un ensemble indisso-
ciable appelé « perceptions haptiques ».
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Lutilisation d’interfaces informatisées en braille éphémere et dotées de
synthéses vocales facilite I'intégration scolaire. Certaines recherches font
état de pénalisations liées a la lenteur de la lecture tactile. Ce résultat est plus
la conséquence d’une pédagogie mal adaptée que d’'un déficit des compé-
tences lexicales ; il manque toutefois des recherches expérimentales rigou-
reuses pour évaluer objectivement l'incidence des choix pédagogiques
différenciés. Le langage de ’enfant malvoyant peut présenter des particula-
rités abordées par les psycholinguistes : ainsi, le manque de lecture labiale et
la difficulté de faire le lien entre le signifiant et le signifié entrainent I'utilisa-
tion d’'un langage parfois déconnecté des parametres sensorimoteurs. Finale-
ment, le défaut majeur concerne 'activation du langage comme vecteur de
communication et d’échanges sociaux. La prise en charge s’attache alors a
pallier les perturbations et le retard dans 'émergence d’un langage efficient.

Lincidence du déficit visuel infléchit le statut social du sujet malvoyant ou
aveugle, ainsi que son environnement, en particulier familial, et cela a des
ages trés précoces de son développement. Les relations primitives de I’enfant
malvoyant et de sa mere ou de son pere sont déstabilisées par le défaut ou le
dysfonctionnement des dialogues visuels. A ce probléme se superpose une
inquiétude de I'entourage qui rejaillit sur 'enfant lui-méme. Si une attention
particuliere doit étre apportée au nourrisson malvoyant ou aveugle, une
surprotection est susceptible de l'isoler du monde. Les actions d’intégration
dans des milieux éducatifs ordinaires semblent étre un facteur favorable a son
développement social. Lensemble des travaux confirme I'intérét d’associer un
accompagnement psychologique spécialisé a tous les dispositifs de prise en
charge de I'enfant déficient visuel et de sa famille.

Populations a risque de complications oculaires

Différentes situations pathologiques exposent l'enfant a un risque élevé
d’anomalies visuelles parfois séveres (tableauI). Beaucoup de situations
concernent la période périnatale. Les données de la littérature soulignent
I'importance d’évaluer, dans certains cas deés la naissance, la fonction visuelle
des enfants appartenant a ce type de populations, puis de la suivre réguliere-
ment afin de détecter le plus précocement possible des anomalies de la
fonction visuelle susceptibles d’affecter leur développement. Un diagnostic
rapide de l'atteinte de I'ceil et un traitement précoce sont en effet la clef
d’une préservation visuelle.

Plus la prématurité est grande, plus le risque d’atteinte et de complications
oculaires est important. La rétinopathie du prématuré est responsable de
malvoyance par augmentation de la fréquence du strabisme et des troubles de
la réfraction, mais également de cécité dans ses formes trés évoluées. Lexis-
tence d’une rétinopathie peut, dés la naissance, étre recherchée en prati-
quant un examen du fond d’ceil a 'aide d’un ophtalmoscope.
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Tableau I : Situations a risque visuel

Situations & risque

Pathologies ou complications oculaires

Prématurité, petit poids de naissance

Infections in utero ou néonatales
Toxoplasmose
CMV, VIH, herpés, varicelle
Rubéole

Exposition in utero & des toxiques
Tabac
Cocaine
Alcool

Anomalies chromosomiques
Trisomie 21, X fragile

Craniosténose’

Antécédents familiaux de rétinoblastome

Rétinopathie du prématuré, malvoyance, cécité, strabisme,
troubles de la réfraction

Choriorétinite, uvéite
Choriorétinite active ou cicatrices de choriorétinite
Cataracte, microphtalmie, rétinopathie

Amblyopie
Amblyopie
Hypoplasie du nerf optique, cataracte, amblyopie

Strabisme, amétropies
Amblyopie
Rétinoblastome

Phacomatoses?
Arthrite chronique juvénile

Glaucome, amblyopie profonde

Uvéite, glaucome, cataracte, cedéme maculaire,
décollement de rétine, amblyopie, cécité

Traitements médicamenteux

Antituberculeux Neuropathie optique
Antipaludéens de synthese Troubles de I'accommodation, rétinopathie
Corticothérapie Cataracte, glaucome
Antimitotiques Neuropathie optique

Vigabatrin (antiépileptique) Rétinopathie

' arrét de développement du crane ; 2: pathologies ol sont retrouvés des kystes ou des petites tumeurs en
différents points du corps, en particulier au niveau du systéme nerveux

La grande forme de toxoplasmose congénitale avec hydrocéphalie majeure,
responsable d’atteinte cérébrale sévere et d’atrophie du nerf optique, repré-
sentait I'aspect le plus typique des infections in utero ; cette forme n’existe
pratiquement plus depuis la mise en place du diagnostic anténatal, qui
recherche les formes précoces de la maladie et permet une intervention sous
forme d’un traitement ou d’une interruption thérapeutique de grossesse.
D’autres infections in utero peuvent étre responsables d’atteinte oculaire, qu’il
s'agisse du cytomégalovirus (CMV), des virus de I'immunodéficience
humaine (VIH), de I'’herpes, de la varicelle ou de la rubéole (on note toute-
fois un net recul des rubéoles congénitales lié a la vaccination). Lexposition
a des toxiques (tabac, alcool, cocaine) in utero peut étre responsable d'un
taux plus important d’amblyopie.

Le rétinoblastome constitue une situation a risque particuliere puisqu’il
engage le pronostic vital de 'enfant. Il importe donc de pouvoir le dépister le
plus précocement possible pour en assurer d’urgence la prise en charge et le
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traitement. En cas d’antécédents familiaux, la prévention est fondée sur la
surveillance réguliere du fond d’ceil des sujets dont les parents ont été atteints
d’un rétinoblastome, surtout s’il était bilatéral.

Le glaucome congénital doit étre dépisté et traité précocement avant l'instal-
lation de complications irréversibles. Il est systématiquement recherché dans
le cadre des phacomatoses, comme dans la maladie de Sturge Weber Krabbe
ot il existe un angiome facial homolatéral au glaucome qui peut apparaitre
des la naissance. Un des éléments du diagnostic et de la surveillance est la
mesure de la tension oculaire.

Les causes d'uvéite sont essentiellement ['uvéite rhumatismale, la sarcoidose,
la maladie de Behcet, le syndrome de Vogt-Koyanagii-Harada, 'ophtalmie
sympathique et certaines maladies infectieuses, virales ou parasitaires.

Plusieurs médicaments ayant des indications souvent indispensables sont 2
l'origine de complications oculaires. On peut citer en particulier certains
antibiotiques antituberculeux (éthambutol, Rimifon), des antipaludéens de
synthese (Plaquenil®), les corticoides, certains antimitotiques et un médica-
ment antiépileptique (le vigabatrin). Les indications en sont souvent indis-
cutables et 'on doit en accepter les complications, méme quand elles sont
séveres. Ces traitements nécessitent une surveillance ophtalmologique régu-
liere.

Dépistage des troubles visuels en population générale

Lexistence d’une période critique du développement visuel, se situant dans
les tout premiers mois de la vie, plaide en faveur d’une intervention précoce
sur les déficits visuels du jeune enfant, en termes de dépistage (tableau II) et
de traitement. Dans la plupart des cas, il s’agit de dépister des situations 2
risque d’amblyopie accessibles a un traitement. D’autres pathologies oculaires
existent, pour lesquelles le traitement mis en place ne vise pas tant a
s'opposer a l'installation d’'une amblyopie qu’a lutter contre une infection ou
sauvegarder le pronostic vital. Enfin, quelques situations entrainant un déficit
visuel sont encore aujourd’hui inaccessibles 2 un traitement, mais nécessitent
toutefois une prise en charge précoce afin d’aider 'enfant a s’adapter a son
handicap.

Les facteurs de risque d’amblyopie, c’est-a-dire susceptibles d’entrainer une
diminution importante des capacités visuelles, sont classiquement chez
I'enfant les troubles de la réfraction ou amétropies (myopie, hypermétropie,
astigmatisme, anisométropie), la cataracte et les désordres oculomoteurs
(strabisme et nystagmus). Un certain nombre de tests diagnostiques peuvent
étre utilisés pour le dépistage précoce de ces troubles ; quelques-uns ont fait
I'objet d’études d’efficacité.
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Tableau I1 : Dépistage en population générale des troubles de la vision : tests
potentiellement utilisables chez le nourrisson et le jeune enfant

Anomalie recherchée Tests de dépistage (premier age d'utilisation)

Amblyopie Test de I'écran, test du regard préférentiel (des 2 mois), mesure de I'acuité
visuelle (dés 2,5 ans)

Amétropie Skiascopie sous cycloplégique (dés la naissance)

Strabisme Test de I'écran (dés 2 mois), lunettes de dépistage

test de Lang (dés 6 mois), test de Wirth (vision stéréoscopique)
(dés 2,5 ans)

Cataracte, opacité cornéenne  Recherche d’une pupille blanche (ophtalmoscope, lampe a fente
portable, + cycloplégique) (dés la naissance)

A Tage verbal, une amblyopie peut étre révélée par les résultats des tests
morphoscopiques destinés a évaluer l'acuité visuelle. Avant cet Age, une
amblyopie peut étre recherchée en soumettant le nourrisson au test du regard
préférentiel. Toutefois, la mise en évidence d’une amblyopie repose avant
tout sur la mesure objective du pouvoir réfractif de I'ceil, par skiascopie ou
réfractométrie automatique. Chez I'enfant en bas 4ge, la seule méthode de
mesure de la réfraction utilisable en dépistage est la skiascopie, qui a I'incon-
vénient de nécessiter une cycloplégie (par I'atropine jusqu'a I’Age d’l an).
Actuellement, il n’existe pas de méthode sans cycloplégique, rapide, fiable et
a faible colt, qui pourrait la remplacer. A partir de 5 ans, la mesure de la
réfraction peut étre réalisée par réfractométrie automatique, une méthode
donnant des mesures fiables et rapides. Cependant, une cycloplégie est a
I’heure actuelle encore nécessaire pour obtenir les meilleurs résultats. La
skiascopie sous cycloplégique reste donc la technique de référence du dépis-
tage des troubles de la réfraction chez I'enfant.

Le test de écran, destiné a la recherche d’un strabisme, nécessite une grande
expérience dans son interprétation ; il constitue néanmoins un des éléments
essentiels des campagnes de dépistage organisées dans certaines régions fran-
caises. Les lunettes a secteurs permettent un test de dépistage d’interprétation
simple et sont trés largement utilisées en France ; cependant, aucune étude
n’existe A ce jour permettant d’apprécier la valeur de ce test. Les strabismes
pourraient également étre dépistés a 'aide du test stéréoscopique de Lang,
réalisable tres tot, qui recherche I'existence chez I'enfant d’une vision bino-
culaire, signe d’'un alignement des axes visuels ; toutefois, ce test entraine un
nombre assez important de faux-négatifs. Le test de Wirth peut étre utilisé en
dépistage par l'intermédiaire du test de la mouche ; il présente cependant
I'inconvénient de ne donner qu’une notion trés grossiere de la vision stéréo-
scopique.

Un dépistage de la cataracte congénitale dés la naissance a été proposé il y a
plusieurs années, lorsque la prévalence de cette affection oculaire était relati-
vement élevée. Lefficacité de cette recherche était toutefois assez faible,
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comme le montre une analyse rétrospective anglaise oli un tiers d’'une popu-
lation d’enfants porteurs d’une cataracte n’avaient pas encore été identifiés a
I'age d’1 an. Aujourd’hui ot la fréquence de cette pathologie a considérable-
ment diminué, I’addition au bilan du nouveau-né d’'un examen supplémen-
taire pour la recherche d’une cataracte est discutée, d’autant que ce test
nécessite une cycloplégie. Toutefois, la recherche d’une pupille blanche peut
étre effectuée a I'aide d’'un ophtalmoscope ou d’une lampe de poche.

Actions et programmes de dépistage précoce

Dépistage précoce, traitement et suivi des problémes de vision chez I'enfant
font, dans beaucoup de pays, partie intégrante de programmes généraux de
surveillance de la population, pris en charge par la médecine de ville ou la
médecine scolaire. Les recommandations concernant le dépistage spécifique-
ment ciblé sur les troubles visuels divergent quant 2 elles au niveau interna-
tional. Ainsi, aux Etats-Unis comme au Canada, des recommandations en
faveur d’'un dépistage de I'amblyopie et des amétropies et strabismes amblyo-
génes ont été émises en 1994, sur la base de revues de la littérature. La
situation en Grande-Bretagne est sensiblement différente, tant en raison de
'expérience acquise a partir de nombreux programmes mis en ceuvre depuis
les années 1960 que par la réflexion conduite au regard de la littérature
scientifique disponible : deux revues ont ainsi suggéré qu'il n’existait pas
suffisamment de preuves de lefficacité du dépistage et du traitement des
troubles visuels pour justifier la poursuite des programmes existants, et encore
moins pour promouvoir la mise en place d’'un programme national de dépis-
tage de I'amblyopie chez les enfants de 3 ans. Toutefois, les auteurs de ces
analyses restent prudents sur les conclusions a tirer en termes d’action : les
données disponibles ne peuvent en effet pas prouver que les défauts visuels
objets du dépistage ne sont pas invalidants, ni que les traitements sont
inefficaces ; par ailleurs, une décision d’arrét du dépistage chez les enfants
d’dge préscolaire pourrait entrainer des perturbations économiques liées a
une perte d’activité importante pour les orthoptistes, ainsi qu'a un discours de
santé publique incohérent vis-a-vis des parents sensibilisés depuis des années
a 'importance de la détection des déficits visuels chez I’enfant.

Un certain nombre d’actions isolées, visant spécifiquement le dépistage des
troubles visuels a I'Age préscolaire, ont été engagées dans différents pays, dont
la France. L'analyse des résultats de ces expériences pilotes suggere qu’elles
sont plutot efficaces, mais a un degré variant notamment selon le type de
personnel impliqué dans le dépistage (tableau III).
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Tableau Il : Dépistage de masse des déficits visuels chez le jeune enfant :
syntheése des données internationales

Parametres Résultats et commentaires

Age préscolaire

Détection de problemes non présents a la naissance

80 % des enfants coopérent

Population captive (participation élevée, possibilité de réduction
des colits)

Orthoptistes ou infirmiéres’ en majorité, médecins généralistes

Population cible du dépistage

Professions impliquées dans le dépistage !

Performances du dépistage

Taux de participation
Enfants adressés & un ophtalmologiste
Pourcentage de vrais positifs

44 % & 85 %
1,6% & 10,6 %
47 % & 74 %°

05%a13%
0,8a18an
' tests complémentaires éventuels réalisés par des orthoptistes ; 2 : taux plus élevé en cas de dépistage par les

médecins généralistes versus les orthoptistes ; ®: pourcentage légérement plus élevé en cas de dépistage par les
orthoptistes versus les médecins généralistes

Pourcentage de faux-négatifs
Temps médian de prise en charge

Dépistage en France

En France, les examens prévus au cours de I'enfance intégrent une dimension
de recherche des troubles visuels ; certains sont obligatoires, c’est-a-dire qu'ils
donnent lieu a I’établissement, par le praticien, d'un certificat de santé

(tableau IV).

Tableau IV : Dépistage des déficits visuels en France : examens prévus dans le
cadre du suivi général des enfants

Période  Prénatale Préverbale Préscolaire Scolaire
Age 8° jour 4° mois 9° mois 24° mois 4 ans 6 ans
Obligation Oui Oui Non Oui Oui Non Oui
Contenu Etat oculaire Strabisme,  Strabisme,  Strabisme,  Acuité visuelle (de loin,
nystagmus  nystagmus, nystagmus, de pres), fond d'ceil, vision
acuité acuité binoculaire, vision des
visuelle visuelle couleurs', strabisme,
poursuite oculaire
Structure Hopital ~ Matemnité Pédiatre, généraliste, PMI  Pédiatre, généraliste, PMI,  Ecole
école?
Document Carnet de Carnet de Carnet de Carnet de Carnet de Médecine
santé santé santé santé santé scolaire
Certificat Certificat Certificat

' dans 'examen de la 6° année ; ®: pour l'examen de la 4° année
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Entre 9 et 12 mois, le comportement visuel de 'enfant devient accessible a
une évaluation et donc au dépistage d’éventuels déficits. Cet age présente
plusieurs caractéristiques qui en font une période particulierement propice au
dépistage.

Tout d’abord, I'enfant, en confiance dans les bras de sa mere, se préte bien
aux examens qui n’exigent de lui qu'un comportement peu élaboré, restreint
a la fixation. Selon les phases de son développement psychologique, les
capacités attentionnelles de I'enfant ne s’investissent en effet pas sur les
mémes objets. Ainsi, entre 4 mois et 1 an, 'examinateur peut aisément
obtenir une attention visuelle soutenue. Plus tard, 'enfant, explorant sans
cesse son environnement, adoptera souvent des attitudes de refus et de
défense qui rendront I'examen plus difficile et incertain.

Lexamen ophtalmologique devient parlant entre 9 et 12 mois, certains symp-
tOdmes apparaissant de facon plus évidente. Ainsi, les strabismes a petit angle
(microstrabismes), aussi amblyogenes que les strabismes manifestes, peuvent
étre mis en évidence avec le test de I’écran, qui devient praticable a cet Age
en raison de la stabilité de la fixation.

Détecter et traiter un déficit visuel durant cette période, que 'on sait associée
A une efficacité thérapeutique maximale, permet, en restaurant l’acuité
visuelle de I'ceil atteint, d’éviter 'installation d’'une amblyopie ; de plus, une
amblyopie déja présente peut, dans cette tranche d’dge, étre intégralement
récupérée par un traitement souvent simple 4 mettre en ceuvre (correction
optique accompagnée ou non d’une occlusion).

Enfin, 'existence d’un bilan au cours du 9¢ mois, faisant 'objet de I’établisse-
ment d’'un certificat de santé obligatoire, est un dernier élément plaidant en
faveur de la réalisation d’'un dépistage systématique des troubles visuels
durant cette période. Les ophtalmologistes sont, dans I'éventualité d’un
dépistage des troubles visuels chez enfant de 9 4 12 mois, trop peu nombreux
en France pour assurer chaque année I'examen des 750 000 enfants de cette
classe d’age. Il faudrait élargir 2 d’autres professionnels que les ophtalmolo-
gistes, et en particulier aux orthoptistes, le soin d’effectuer les examens
complémentaires des anomalies visuelles entre 9 et 12 mois. De par leurs
compétences'’, les orthoptistes semblent en effet capables de réaliser un
bilan complet de la vision du nourrisson, comprenant des examens orthopti-
ques, une mesure de la réfraction et la recherche d’éventuelles anomalies
organiques. Ce dépistage conduirait les orthoptistes non pas a prescrire une
prise en charge, mais a adresser l'enfant a2 un ophtalmologiste, pour
diagnostic.

15. Jusque récemment, seuls les ophtalmologistes étaient habilités a pratiquer la mesure de la
réfraction, ce test invasif nécessitant I'utilisation d’'un cycloplégique pour bloquer 'accommoda-
tion. Une modification récente (2 juillet 2001) du décret de compétence des orthoptistes les
autorise désormais a pratiquer des tests de mesure de la réfraction aprés prescription médi-
cale.
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Des 30 mois, I'enfant est en mesure de répondre, verbalement, aux tests
morphoscopiques (reconnaissance d’images). Son acuité visuelle peut donc
étre évaluée, cette mesure devant permettre de dépister, évaluer quantitative-
ment et prendre en charge, avec un bon taux de récupération, les amblyopies
fonctionnelles non détectées auparavant ou apparues depuis I'Age de
9-12 mois (les amblyopies se développent en général entre 9 et 30 mois).

Actuellement, les amblyopies fonctionnelles sont majoritairement détectées
entre 3 et 5 ans, lors de examen réalisé en maternelle. Lacuité visuelle des
enfants pourrait donc étre évaluée, par des tests morphoscopiques, en 1
année de maternelle ; en I'absence de scolarisation, ce dépistage devrait étre
proposé dans les centres de Protection maternelle et infantile.

Enfin, "examen oculaire prévu dans le cadre du bilan de santé réalisé au cours
de la 4° année devrait étre maintenu, fond d’ceil compris. Les résultats
doivent intégralement figurer dans le carnet de santé de I'enfant.

Traitement des enfants porteurs d’un déficit visuel

Les amétropies non corrigées sont la premiere cause de strabisme et
d’amblyopie fonctionnelle. Elles devraient étre prises en charge le plus rapi-
dement possible, I'idéal étant d’intervenir pendant la période sensible,
c'est-a-dire avant 1 an: toute anisométropie > 1 dioptrie, tout astigma-
tisme > 1,5 dioptrie, toute hypermétropie = 3,5 dioptries et toute myopie
= 3,5 dioptries'® doivent étre pris en charge par une correction optique
impliquant le port constant de lunettes et, dans certains cas (myopies, aniso-
métropies fortes, aphakie unilatérale), celui de lentilles de contact. Cette
correction doit étre associée, le cas échéant, au traitement de 'amblyopie
fonctionnelle.

De méme, la précocité de la prise en charge du strabisme et des autres
troubles oculomoteurs, ainsi que de I'amblyopie fonctionnelle qui peut leur
étre associée, conditionne la qualité du résultat obtenu. Le traitement des
désordres oculomoteurs doit intervenir avant 'Age de 3 ans, les études
montrant que plus 'alignement des deux yeux a été obtenu tot (vers 2 ans),
plus la coopération binoculaire 2 terme est satisfaisante.

Strabisme, paralysie oculomotrice ou nystagmus peuvent également signer
’existence d’une pathologie grave (lésion ou tumeur cérébrale, rétinoblas-
tome, cataracte, amaurose de Leber, achromatopsie, albinisme). Il convient
donc de chercher systématiquement ’étiologie de tout trouble oculomoteur,
surtout s'il est d’apparition récente, et de mettre en ceuvre une prise en
charge des le diagnostic posé.

16. Au-dela de cette valeur, les myopies sont a haut risque amblyogene ; toutefois, I'existence
d’'une myopie plus faible n’exclut pas la possibilité d’'une correction optique.
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Le traitement du glaucome congénital et de la cataracte congénitale est
chirurgical et représente une urgence thérapeutique, afin de limiter les risques
de cécité et de restaurer la transparence des milieux pour permettre le déve-
loppement d’une vision normale. De méme, la prise en charge médicale du
rétinoblastome doit étre immédiate si I'on veut sauvegarder le pronostic vital
de I'enfant. Pour d’autres pathologies séveres, hors de toute ressource théra-
peutique, une intervention précoce permet de favoriser le développement
moteur, cognitif et affectif des enfants porteurs de ces handicaps visuels
souvent tres séveres, et d’améliorer leur intégration. Les maladies rétiniennes
et neuro-ophtalmologiques nécessitent ainsi une prise en charge éducative,
rééducative et psychologique.

La rééducation basse vision en ophtalmologie pédiatrique doit permettre une
bonne intégration sociale de 'enfant. Cette rééducation implique la partici-
pation de professionnels ayant bénéficié d’une formation spécifique (éduca-
teurs spécialisés, instructeurs en locomotion, spécialistes de I'aide a la vie
journaliere...). La prise en charge doit quant 2 elle étre organisée au plus pres
des lieux de vie de 'enfant, or de nombreuses villes sont dépourvues de
structures adéquates. La rééducation basse vision doit s’organiser sous forme
de réseaux de prise en charge ou de réseaux de soins coordonnés placés sous la
responsabilité d’'un médecin.

Extraits de I'expertise collective
« Déficits visuels. Dépistage et prise en charge chez le jeune enfant »
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Autisme infantile et troubles
envahissants du développement,
dépistage et intervention précoce

Dans les troubles séveres du développement connus désormais sous le terme
générique de troubles envahissants du développement (TED), la forme prin-
cipale est I'autisme infantile, mais les TED englobent des syndromes voisins
de lautisme qui s'en distinguent par des profils de développement ou une
sévérité globale différents.

I parait actuellement plausible que la période anté- et périnatale soit une
période a risque au cours de laquelle 'exposition a des facteurs perturbant le
développement cérébral pourrait augmenter la vulnérabilité pour les troubles
mentaux de I'enfant et de I'adolescent. Plusieurs questions restent toutefois
en suspens : quel est le role des interactions entre facteurs de risque généti-
ques et environnementaux ! Quel est I'impact des variations séculaires de la
fréquence des facteurs de risque environnementaux, tels que les complica-
tions au cours de la grossesse ou de I'accouchement ? Quel est le devenir
psychique des enfants de trés petit poids de naissance ?

Classification, définition

Introduit pour la premiere fois dans les nosographies en 1980, le terme de
troubles envahissants du développement (TED) mettait en valeur la nature
développementale de ce groupe de troubles, le différenciant du groupe des
états psychopathologiques (comme la schizophrénie ou les troubles maniaco-
dépressifs) qui apparaissent a l'adolescence ou a I'Age adulte, aprés une
période non équivoque de développement normal, et impliquent une rupture
du contact avec la réalité au cours de I'épisode morbide. 'absence de symp-
tdmes psychotiques est d’ailleurs devenue un critére diagnostique des TED.
Reflétant ces changements conceptuels, le Journal of autism and childhood
schizophrenia est devenu en 1978 le Journal of autism and developmental disor-
ders. En 1987, le DSM-III-R simplifia et ordonna les criteres diagnostiques
des TED selon un ensemble de 16 criteres et un algorithme unique ; une
catégorie « autisme atypique » était cependant prévue pour les cas ne
remplissant pas tout a fait les critéres ainsi définis. Le tableau I présente les
criteres diagnostiques de I'autisme selon le DSM-IV.

Dans les années 1970 et 1980, I'accumulation d’études longitudinales, biolo-
giques, neuropsychologiques, thérapeutiques et génétiques permit de mieux
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Tableau I : Criteres diagnostiques du trouble autistique (d’apres le DSM-1V)

A. Un total de 6 (ou plus) parmi les éléments décrits en (1), (2) et (3), dont au moins 2 de (1), 1 de (2) et 1
de (3):

(1) altération qualitative des interactions sociales, comme en témoignent au moins 2 des éléments
suivants :

(a) altération marquée dans I'utilisation, pour réguler les interactions sociales, de comportements non
verbaux multiples, tels que le contact oculaire, la mimique faciale, les postures corporelles, les gestes

(b) incapacité a établir des relations avec les pairs correspondant au niveau du développement

(c) le sujet ne cherche pas spontanément a partager ses plaisirs, ses intéréts ou ses réussites avec
d'autres personnes (par exemple, il ne cherche pas a montrer, a désigner du doigt ou a apporter les
objets qui l'intéressent)

(d) manque de réciprocité sociale ou émotionnelle
(2) altération qualitative de la communication, comme en témoigne au moins un des éléments suivants :

(a) retard ou absence totale de développement du langage parlé (sans tentative de compensation par
d’autres modes de communication, comme le geste ou la mimique)

(b) chez les sujets maitrisant suffisamment de langage, incapacité marquée a engager ou a soutenir une
conversation avec autrui

(c) usage stéréotypé et répétitif du langage, ou langage idiosyncrasique

(d) absence d'un jeu de « faire semblant » varié et spontané, ou d’un jeu d'imitation sociale
correspondant au niveau du développement

(3) caractere restreint, répétitif et stéréotypé des comportements, des intéréts et des activités, comme en
témoigne au moins 1 des éléments suivants :

(a) préoccupation circonscrite a un ou plusieurs centres d'intéréts stéréotypés et restreints, anormale soit
dans son intensité, soit dans son orientation

(b) adhésion apparemment inflexible a des habitudes ou a des rituels spécifiques et non fonctionnels

(c) maniérismes moteurs stéréotypés et répétitifs (par exemple, battements ou torsions des mains ou des
doigts, mouvements complexes de tout le corps)

(d) préoccupations persistantes pour certaines parties des objets

B. Retard ou caractere anormal du fonctionnement, débutant avant 'dge de 3 ans, dans au moins un des
domaines suivants :

(1) interactions sociales
(2) langage nécessaire a la communication orale
(3) jeu symbolique ou d'imagination

C. La perturbation n'est pas mieux expliquée par le diagnostic de syndrome de Rett ou de trouble
désintégratif de 'enfance.

définir les contours phénoménologiques du syndrome autistique a différentes
étapes du développement et d’établir la validité de ce syndrome vis-a-vis
d’autres troubles du développement (comme les troubles du langage ou le
syndrome de Rett).

Le diagnostic de troubles envahissants du développement est fait entiere-
ment sur la base d’'une observation développementale détaillée sans tenir
compte des facteurs médicaux et/ou génétiques qui peuvent occasionnelle-
ment étre associés (de maniere causale ou non) au syndrome. Les TED
comprennent actuellement différentes sous-catégories diagnostiques
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(DSM-IV et CIM-10). A coté du trouble autistique qui en représente la
forme centrale, différentes sous-catégories diagnostiques ont été séparées :

e autisme atypique (dans le DSM-IV, cette catégorie est incluse dans la
catégorie TED NS) ;

e syndrome d’Asperger ;

o trouble désintégratif de I'enfance ;

e TED NS (non spécifié) ;

e syndrome de Rett : bien qu’étant trés différent de I"autisme pour la plupart
des aspects cliniques et étiologiques, ce syndrome a été maintenu dans le
cadre des TED au sein de la CIM-10 tout simplement parce qu'’il fait partie
du diagnostic différentiel de I'autisme, notamment chez les filles entre les
ages de 6 mois et 3 ans.

Lautisme implique des troubles qualitatifs dans trois domaines majeurs du
développement qui sont le développement du langage et de la communica-
tion, le développement des relations sociales, le développement des activités
de jeu et des intéréts. Caccent mis sur la nature qualitative des anomalies du
développement dans I'autisme renvoie a une différenciation entre les notions
de retard et de déviance pour caractériser le développement autistique. Un
retard plus ou moins sévere peut étre observé dans le développement de
fonctions importantes, mais ce qui définit 'autisme est la notion de déviance
dans le développement : les compétences, a quelque niveau qu’elles se situent
chez un enfant et 4 un moment donné, et une fois pris en compte le retard, ne
sont pas utilisées de maniere fonctionnelle. Ainsi, le retard d’apparition du
langage est la régle chez 'enfant autiste jeune, mais il est également observé
dans un grand éventail de troubles non autistiques du développement.
Cependant, I'enfant autiste ne compense pas son absence de langage par les
moyens habituels utilisés par les enfants pour communiquer avant que le
langage soit établi. Ainsi, I'enfant autiste n’utilise pas de gestes pour se faire
comprendre, ne pointe pas ce qui I'intéresse pour le montrer a ses parents, et
ses stratégies pour communiquer avec son entourage sont souvent difficiles a
comprendre. En somme, le trouble atteint 'ensemble des fonctions de
communication, et pas seulement le langage. En d’autres termes, le niveau
absolu de développement du langage compte moins pour le diagnostic de
'autisme que les profondes difficultés a utiliser les outils communicatifs pour
permettre la communication avec autrui. Quant aux relations sociales, elles
sont profondément altérées chez la personne autiste, et associent des symp-
todmes qui vont de I'absence de regard et de sourire social, d’un repli sur soi,
d’un manque marqué d’affection pour les autres ou d’émotions paradoxales, a
des anomalies plus subtiles comprenant des difficultés durables 2 initier et a
maintenir des relations interpersonnelles et des amitiés.
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Dépistage

Dans le passé, les enfants souffrant de syndrome autistique n’étaient souvent
diagnostiqués qu’au moment de I'entrée a I'école primaire. Actuellement,
dans la plupart des pays, 'Age moyen auquel les enfants sont évalués et
diagnostiqués a baissé et se situe aux environs de 3-4 ans. Il est extrémement
difficile de faire le diagnostic de l'autisme chez des enfants trés jeunes (de
moins de 1 an), car leur répertoire comportemental est trop restreint pour
identifier avec fiabilité les symptdmes typiques du syndrome autistique. Ainsi,
les anomalies de la communication et du langage sont beaucoup plus difficiles
a repérer chez un enfant d’Age préverbal. Il en est de méme pour les anoma-
lies des interactions sociales qui tendent a étre plus visibles lorsque 1'enfant
commence 2 fréquenter une créche ou une garderie. Cependant, la plupart
des parents commencent a s’inquiéter du développement de leur enfant
avant son second anniversaire, typiquement aux alentours de 15-18 mois, en
particulier s'ils sont déja parents d'un enfant plus grand et donc plus aptes a
identifier de maniére précoce les premiers symptomes d'un développement
anormal. Il existe donc une période souvent prolongée entre les premieres
inquiétudes parentales et la confirmation diagnostique.

Le dépistage de I'autisme et des TED peut étre congu a trois niveaux, qui
requierent chacun des stratégies et des outils différents. Le premier niveau est
celui du dépistage systématique en population générale, sans que les enfants
participant 2 ce dépistage aient montré de difficultés développementales
particuliéres ni que leurs parents ou ceux qui en ont la charge aient manifesté
d’inquiétudes spéciales. Le deuxieéme niveau concerne la détection précoce
de l'autisme chez des enfants pour lesquels des problemes de développement
de nature et de sévérité variables ont déja été identifiés. Ce niveau de dépis-
tage correspond par exemple a des consultations aupres de professionnels
spécialisés dans des troubles du développement (orthophonistes, neurolo-
gues, psychomotriciens, psychologues, psychiatres..), qui pourraient bénéfi-
cier de lexistence d'instruments séparant les troubles autistiques du
développement de ceux d’une autre nature (comme par exemple des troubles
spécifiques du langage). Enfin, le troisi¢éme niveau représente l'activité
d’évaluation et de diagnostic d’équipes spécialisées dans le diagnostic des
TED, qui confirment ou non la présence de la pathologie chez I'enfant se
présentant avec une forte suspicion d’un tel trouble. Dans une large mesure,
cette distinction entre les trois niveaux est arbitraire et reflete I'organisation
des services médicaux et des filieres de consultation plutdt qu’une caractéris-
tique propre aux TED. La mission du systéme de santé est d’assurer, pour un
enfant donné, une transition rapide entre les différents niveaux de dépistage
qui devraient a chaque étape offrir une expertise suffisante pour répondre aux
questions posées par un développement atypique. L’évaluation diagnostique
est un temps important pour les enfants ayant un TED ainsi que pour leurs
parents, et permet de mettre en place les premiers traitements. L'importance
de la précocité du diagnostic et des premicres interventions est soulignée par
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de récents travaux montrant des gains substantiels sur les plans du dévelop-
pement cognitif et du langage, lorsque les programmes éducatifs sont suffi-
samment intenses et débutés précocement.

Il convient de développer la formation des médecins de premiére ligne au
dépistage des manifestations précoces des TED et d’enrichir le contenu des
examens de santé systématiques par des actions et questions ciblées sur leur
détection. Des recommandations analogues ont été faites récemment en
Grande-Bretagne et en Amérique du Nord. Des questions types dans les trois
domaines du développement ot les symptdmes de TED se manifestent pour-
raient étre introduites dans I'examen médical systématique des enfants de
moins de 3 ans. La présence de signes d’alerte absolue, méme s’ils ne sont pas
exclusivement spécifiques des TED, devrait alors déclencher un examen
secondaire.

Signes d’alerte absolue des troubles envahissants du développement

* Pas de babillage a 12 mois

* Pas de gestes (pointage, au revoir de la main..) a 12 mois

* Pas de mots & 16 mois

* Pas de combinaisons de deux mots spontanées (pas seulement écholaliques) a 24 mois
* N'importe quelle perte de compétence (de langage ou sociale) a tout age

Le CHAT (Checklist for autism in toddlers) est le premier instrument déve-
loppé a des fins de dépistage systématique chez des enfants de 18 mois dans la
population générale en Grande-Bretagne. Il comprend des questions sur le
jeu social, I'intérét pour les autres enfants, le jeu symbolique, le pointage
protodéclaratif, I'attention conjointe. Il contient également des questions
contrdles (par exemple sur le jeu physique et corporel) qui ne devraient pas
étre affectées dans l'autisme, et des questions permettant d’indexer la
présence d’un retard mental ou moteur associé. Le M-CHAT (Modified check-
list for autism in toddlers) est une extension du CHAT orientée vers les enfants
de 24 mois. Il possede de meilleures qualités métrologiques que le CHAT,
repose sur le parent seulement et ne nécessite pas de participation directe ni
de formation des professionnels. Les cofits de son emploi sont donc réduits.
Des études sont néanmoins encore nécessaires pour évaluer pleinement ses
propriétés.

Le développement d’instruments de dépistage répond au besoin, reconnu
dans tous les pays, d’améliorer 'identification et la détection des TED a un
age précoce. La question est par exemple de savoir si un dépistage des enfants
est possible avant leur premier anniversaire. La mise au point d’'un équivalent
du CHAT utilisable au cours de la premiere année est actuellement en cours.
En attendant, les instruments existants fournissent un guide conceptuel et
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pratique aux professionnels non spécialisés, qu’ils peuvent incorporer avec
profit dans I'étude de problemes de développement portés a leur connais-
sance.

Programmes éducatifs

Le but des approches éducatives dans 'autisme et les autres troubles envahis-
sants du développement est de permettre a ’enfant de réaliser au mieux son
potentiel et de favoriser son indépendance et son intégration dans la société,
tout en diminuant I'incidence des handicaps secondaires.

Elever et éduquer ces enfants requiert des savoir-faire spéciaux qui ne font pas
partie du répertoire ordinaire des compétences parentales, et qui vont méme
souvent au-dela des techniques régulierement enseignées dans les cursus
traditionnels de formation professionnelle. Lefficacité des interventions
dépend de la disponibilité et de la formation adéquate de professionnels
compétents et organisés dans des services accessibles.

Les principes des traitements éducatifs visent & améliorer les compétences
communicatives de 'enfant, en développant son langage et en utilisant diffé-
rents systémes pour augmenter ses capacités communicatives (signes, Picture
exchange communication system, symboles visuels, gestes..). La promotion des
interactions sociales est une autre composante fondamentale du programme
éducatif, en développant des compétences sociales dans des interactions trés
intenses et trés structurées entre 'enfant et un adulte. Secondairement, ces
compétences sont progressivement transférées dans d’autres relations duelles,
dans des milieux plus écologiques et naturels, et enfin avec les pairs de méme
age dans des groupes plus larges. La réduction des activités routinitres et
obsessionnelles est un troisieme volet de I'intervention, de fagon a limiter le
temps passé par 'enfant dans des activités répétitives marquées par lisole-
ment social, absence de référence aux autres et d’observation de 'environ-
nement matériel et humain qui, & cet Age, est une source importante
d’informations nécessaires au développement.

Le programme éducatif doit étre individualisé, en soutenant dans le court
terme les compétences émergentes, et en réévaluant périodiquement les
acquis et les besoins nouveaux. La collaboration étroite avec le milieu fami-
lial est une caractéristique de toutes les interventions éducatives, qui vise
notamment a faciliter la généralisation des compétences a des contextes
variés, ce qui est souvent difficile pour ces enfants. En outre, une collabora-
tion effective entre professionnels et familles permet de réduire le niveau de
stress de ces dernieres, et de mener une vie familiale aussi harmonieuse que
possible oti chaque membre de la famille (en particulier les fréres et sceurs)
peut s’épanouir normalement.

Méme si un programme commence 2 la maison, son but est en général de
préparer I’enfant a la vie et aux apprentissages en milieu scolaire, de faciliter
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pour lui la transition de la maison a I'école, de progressivement diminuer le
niveau de soutien et de favoriser I'exercice de ses compétences dans des
milieux et situations de plus en plus naturels et variés. Plusieurs auteurs
notent que les progrés sont souvent plus impressionnants chez les enfants
ayant de meilleures capacités communicatives et cognitives avant I'interven-
tion que chez certains enfants qui ont souvent un niveau de fonctionnement
général plus bas au départ. En d’autres termes, il existe des facteurs liés a
’équipement biologique et psychologique de I'enfant qui interagissent avec
la réponse au traitement.

Evaluation des programmes

Sept études contrdlées sont consacrées aux programmes éducatifs et compor-
tementaux intensifs pour enfants autistes, relayés pour une bonne part par les
parents. La premiere évaluation systématique d’'un programme d’intervention
précoce pour l'autisme date de 1987 (UCLA, University of California). Le
traitement, d’une durée de 2 ans et commengant au domicile, impliquait une
intervention intensive d’au moins 40 heures par semaine, par un thérapeute
en face a face avec I'enfant. Lefficacité de ce programme a eu une influence
déterminante sur les travaux qui ont suivi.

Les thérapies pour l'autisme sont fondées en large partie sur le principe
comportemental de conditionnement opérant (méthode Lovaas) ainsi que
sur les approches psycho-éducatives et comportementales centrées sur
'acquisition des compétences cognitives et développementales (méthode
TEACCH). Les deux approches sont utilisées dans une perspective de
normalisation scolaire ou sociale.

Les études appliquant ces deux approches mettent en évidence des gains
substantiels dans le développement cognitif (QI) et du langage des enfants
souffrant d’autisme ou d’autres troubles envahissants du développement. Un
age précoce pour le début du traitement semble étre une condition nécessaire
a lefficacité de ces interventions.

Quel que soit le lieu ol sont menés ces programmes (2 la maison ou dans des
centres spécialisés), une coopération étroite entre les parents et les profes-
sionnels sur une longue période est une condition de réussite. Les gains
obtenus sont généralement maintenus aprés la fin du traitement. Selon 'une
des études, 6 ans apres la fin du traitement, 42 % des enfants ayant bénéficié
d’'un traitement comportemental intensif (méthode Lovaas) ne se distin-
guaient plus des autres enfants.

Néanmoins, malgré des interventions intensives, les auteurs constatent une
absence de progres chez certains enfants, tandis que ceux progressant le plus
avaient les meilleures compétences cognitives au départ. Ainsi, les études
consacrées a 'autisme infantile semblent confirmer le fait que I'autisme ne
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renvoie pas a un groupe de pathologies et/ou de handicaps homogene, et qu'il
existe une grande diversité de réponse des enfants et des familles a des
sollicitations thérapeutiques intensives.

Les premiers résultats d’évaluation des programmes d’éducation indiquent
donc que des interventions trés précoces (avant 4 ans et si possible plus tot
encore) meénent a des progres importants. La méthodologie de chacune des
études évaluatives a certaines limites, mais la convergence des résultats d’une
étude a I'autre semble indiquer que des gains substantiels, notamment sur les
plans cognitif et communicatif, peuvent étre obtenus avec des interventions
éducatives suffisamment précoces et intenses. Il persiste un certain nombre
de questions que les travaux de recherche en cours sont en train d’examiner.
Ainsi, l'intensité optimale de I'intervention, 1'Age auquel elle devrait étre
mise en place pour en maximiser les effets, le lieu idéal de I'intervention
(maison ou classe), la nature des composants du programme éducatif qui sont
absolument nécessaires 2 son efficacité, 'applicabilité de ces programmes 2
tous les enfants atteints de TED, et leurs effets 4 long terme, méritent d’étre
étudiés plus avant.

Extraits des expertises collectives
« Troubles mentaux. Dépistage et prévention chez 'enfant et I'adolescent »
« Psychothérapies. Trois approches évaluées »
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