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l. Introduction

A. Historique

Ce n’est qu’a partir du XIXe siécle que la France est sensibilisée a la maltraitance des enfants,
a la fois d’un point de vue médical grace aux travaux de A. Tardieu a partir de 1857 (1), et
juridique avec en 1841 les premieres lois sur la limitation des heures de travail infligées aux
enfants.

Le secouement est évoqué pour la premiere fois en 1971 par A. Guthkelch comme mécanisme
d’hématomes sous duraux (HSD) chez les enfants maltraités (2). En 1972, J. Caffey propose le
terme de « Syndrome du bébé secoué » (SBS) (3). Pendant 40 ans, le sujet inspire de
nombreux auteurs mais il n'existe pas de définition précise du syndrome, et les études ne
parlent pas toujours du méme sujet. En effet, les termes de traumatismes craniens (TC) infligés
(par opposition aux TC accidentels) et de SBS sont souvent confondus.

Ce n’est qu’en 2011 que la Haute Autorité de Santé (HAS) propose une définition précise du

SBS (4).

B. Définition du SBS

Nous pouvons distinguer les TC accidentels des TC non accidentels, c’est-a-dire infligés. Ces
derniers comprennent d’'une part les TC avec « impact seul » et d’autre part les SBS.
Le SBS est défini par le sous-ensemble des TC infligés ou TC non accidentels, dans lequel

c’est le secouement, seul ou associé a un impact, qui provoque le TC (4).



Les criteres diagnostiques du SBS sont, chez un enfant de moins de 1 an, apres élimination
des diagnostics différentiels (4) :
- Pour un SBS hautement probable, voire certain :
e la présence d’hémorragies intracraniennes extra-axiales (HEA) (HSD, hémorragies sous
arachnoidiennes (HSA)) plurifocales
e ET d’hémorragies rétiniennes’ (HR) profuses ou éclaboussant la rétine jusqua la
périphérie,
e ET d’une histoire clinique absente, fluctuante ou incompatible avec les Iésions cliniques
ou I'age de I'enfant.
- Pour un SBS probable :
e la présence d’HEA plurifocales, avec ou sans HR! de tous les types
e OU d’ HEA unifocale avec HR' de type 2 ou 3,
e ET dune histoire clinique absente, fluctuante, ou incompatible avec les Iésions
constatées ou avec I'age de I'enfant.
- Pour un SBS possible :
e la présence d’'un HSD unifocal
e ET dune histoire clinique absente, fluctuante, ou incompatible avec les Iésions

constatées ou avec I'age de I'enfant.

C. Problématique actuelle

Le SBS concerne actuellement entre 135 et 200 cas par an en France (4, 5).

La prise en charge thérapeutique de ces enfants est multidisciplinaire et implique une
collaboration étroite entre les services de réanimation pédiatrique, de neurochirurgie
pédiatrique, de neuropédiatrie, de pédopsychiatrie de liaison et des services sociaux de

protection de I'enfance.

LVoir Annexe 1



Il existe peu de données dans la littérature concernant le pronostic cognitif des enfants victimes
de SBS a moyen et long terme. Ceci rend difficile I'information aux parents, la prise en charge
préventive de ces difficultés cognitives éventuelles voire méme les décisions d’arrét de

traitement dans les services de réanimation.

D. Objectifs de I'étude

L’objectif principal de I'étude était de décrire le pronostic cognitif, aprés I'age de 5 ans et demi,

des enfants ayant été victimes du SBS.

Les objectifs secondaires étaient d’établir des possibles corrélations entre le pronostic de ces

enfants et leurs caractéristiques sociales, psychologiques et médicales.
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. Revue de la littérature

Compte tenu de I'aspect protéiforme du SBS, nous en aborderons succinctement les différentes

composantes dans cette partie.

A. Mécanismes lésionnels

Le secouement, via la rapide accélération-décélération de la téte du nourrisson peut créer des

lésions cérébrales par 3 mécanismes. D’une part, les forces de cisaillement entre le cerveau et

la boite cranienne peuvent créer une rupture des veines ponts (figure 1) et donner lieu a des

saignements intracraniens. Cette hypothese est la plus ancienne (2) et a été largement prouvée

par des modeles expérimentaux. D’autre part, 'hyperextension cervicale lors du secouement

peut créer des lésions du mésencéphale et du tronc cérébral, responsables d’apnée et donc

d’'une hypoxie cérébrale (6-9). L’hypoxie peut alors étre a l'origine d’'une part de lésions

axonales diffuses d’origine vasculaire (8, 9), mais aussi d’'une extravasation de sang en dehors

des veines intra et sous durales et dans la rétine via 'cedéme cérébral (10).

e
. \#

of!

L
‘e

Veines pont

Figure 1 : Veines pont intactes lors d’une autopsie (11)
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Les forces rotationnelles peuvent aussi étre responsables de Iésions axonales diffuses

traumatiques plus discrétes, non visibles a I'imagerie, mais seulement aux autopsies (12).

B. Notions de retard mental et de polyhandicap

1. Retard mental

Le retard mental est défini par I'arrét ou le développement incomplet du fonctionnement mental,
caractérisé essentiellement par une altération, durant la période du développement, des
facultés qui déterminent le niveau global d'intelligence, c'est-a-dire des fonctions cognitives, du
langage, de la motricité et des capacités sociales (13). Des tests d'intelligence normalisés
définissent un quotient intellectuel (QI) dont la moyenne dans la population générale est de 100.
On parle de retard mental lorsque le score est inférieur a 70 (-2 DS). Les tests psychométriques
les plus utilisés en France sont les échelles de Wechsler (WPPSI? de 3 & 6 ans, WISC-III® de 6
a 16 ans et WAIS-R* aprés 16 ans). Chez le nourrisson et le jeune enfant, on utilise
couramment en France le test de Brunet-Lézine (de 0 & 6 ans) (14).

L'intelligence n'est pas une caractéristique unitaire mais est évaluée par un grand nombre de
compétences différentes. Son évaluation ne doit donc pas étre fondée uniquement sur les tests
psychométriques, mais aussi sur les observations cliniques et le comportement adaptatif (13).
Le fonctionnement adaptatif fait référence a la fagon dont l'individu fait effectivement face aux
exigences de la vie courante et a sa capacité a atteindre le degré d’autonomie personnelle que
'on peut attendre selon son age, son contexte socioculturel et son environnement. En d’autres
termes, il s’agit de I'intelligence pratique de l'individu. Plusieurs échelles ont été mises au point
pour quantifier le fonctionnement adaptatif, la plus connue étant I'échelle de comportement

adaptatif de Vineland (14). Le retard mental, qui fait référence a lintelligence globale de

2 Weschler Preschool and Primary Scale of Intelligence
¥ Weschler Intelligence Scale for Children
* Weschler Adult Intelligence Scale
12



'enfant, s’oppose donc aux troubles spécifigues des apprentissages qui ne touchent qu’un
domaine précis de la cognition, comme les troubles du langage ou les troubles de la perception
visuelle et spatiale (13). C’est pourquoi le QI ne doit étre interprété globalement que si ses
différents subtests sont harmonieux, c'est-a-dire s'’il existe moins de 15 ou 20 points selon les
auteurs, entre les différentes épreuves (14).

L’enfant étant un étre en construction, influencé par des facteurs organiques, relationnels et
sociaux, il faut considérer le caractére évolutif des troubles (15) et donc utiliser le terme de

retard mental avec d’autant plus de prudence que I'enfant est jeune.

2. Polyhandicap

Le polyhandicap concerne les enfants ou adolescents présentant un handicap grave a
expression multiple associant déficience motrice et déficience mentale sévere ou profonde et
entrainant une restriction extréme de I'autonomie et des possibilités de perception, d’expression

et de relations (16).

C. Effets de I’environnement sur le développement cognitif

1. Effets d’'un environnement stimulant

Deux études expérimentales sur des rats ont analysé I'effet de I'environnement sur les TC non
accidentels. Il a été mis en évidence que les rats évoluant dans un environnement enrichissant
(avec stimulations motrice, olfactive, tactile et visuelle) aprés TC ont un pronostic cognitif
équivalant a ceux n’ayant pas eu de TC (qu’ils aient été dans un milieu enrichissant ou non)
(17, 18). Ills ont des lésions histologiques cerébrales moins séveres (lésions neuronales,
infiltration microgliale, vacuolisation tissulaire) et de plus petit volume que ceux évoluant dans

un environnement pauvre aprés TC (18). Les auteurs évoquent donc I'hypothése que
13



'environnement riche préserve le tissu cérébral de [I'évolution des Iésions, les

mécanismes restant encore énigmatiques.

2. Effet d’un environnement maltraitant

Il est connu que les enfants maltraités physiquement, de facon active, sans Iésion neurologique
rapportée (essentiellement fractures et brdlures) ont un retard mental (19, 20), ceci étant aussi
constaté a l'age adulte (21). Mais les enfants suivis pour un acte de maltraitance non
neurologique, ont en fait pour 16 a 37% d’entre eux des anomalies a I'imagerie cérébrale (19,
22). Ces derniéres sont donc soit révélatrices du terrain neurologique pathologique de certains
enfants maltraités, soit de lésions cérébrales traumatiques passées inapercues. Or nous
savons que 60% des enfants ayant été victimes de SBS ont déja été maltraités auparavant

(23).

Par ailleurs, les enfants vivant en orphelinat a I'étranger, qui représentent une population
souffrant a la fois de carences affectives et de stimulation intellectuelle pauvre, ont une
altération de leurs fonctions exécutives et de leur QlI, leur développement cognitif étant meilleur

lorsque les familles biologiques avaient été présentes avant et pendant le placement (24).

3. Hypotheses physiopathologiques : plasticité cérébrale et épigénétique

L’influence de I'environnement sur le développement cognitif des enfants est donc largement
observée, tant sur le plan clinique qu’histologique.

Le concept de la plasticité cérébrale illustre de fagon plus générale cette constatation. En effet,
la plasticité cérébrale est la faculté qu’a le cerveau de se modifier en réponse a différentes
expériences. Il existe plusieurs mécanismes pouvant expliquer ce phénoméne avec la prise en

charge d’un déficit par la région homologue de l'autre hémisphére, la reconversion d’une région
14



sensorielle, l'activation de zones adjacentes a la Iésion, et la compensation de certaines
fonctions Iésées par d’autres fonctions alternatives (25).

Sur le plan moléculaire, I'épigénétique pourrait expliquer cette influence de I'environnement sur
le développement cérébral pendant I'enfance. Par exemple, il a déja été mis en évidence que
'expression du géne du récepteur aux glucocorticoides (NR3C1) était diminuée chez les
adultes suicidés lorsqu’ils avaient des antécédents de maltraitance pendant leur enfance (par
rapport aux témoins suicidés sans antécédent de maltraitance) (26), ce qui suggere que la
maltraitance peut réguler 'expression des génes.

La tractographie, ou DTI (Diffusion Tensor Imaging) est une technique d'imagerie récente qui
mesure la myélinisation, via la FA (Fractional anisotropy). Grace a cette technique, il était
démontré que les enfants victimes de TC avaient une FA plus faible au niveau du corps calleux,
que les enfants n’ayant pas eu de TC, mais aussi que la FA était corrélé a des meilleures
performances intellectuelles et un meilleur pronostic fonctionnel évalué par le GOS (Glasgow
Outcome Score). Cette technique d’'imagerie n’a pas encore été évaluée dans la population des
enfants victimes de SBS mais elle permettra peut-étre a I'avenir d’identifier les Iésions axonales

non visibles a I'imagerie cérébrale standard (27).

D. Conséquences neurologiques du SBS

1. Etat actuel des connaissances

La mortalité du SBS est évaluée entre 6 et 28% selon les études (23, 28-34).

Le pronostic fonctionnel global des enfants, évalué par le score GOS, est représenté par 39,2%
de « handicap sévere », 25,2% de « handicap modéré », 13% de « bonne récupération » et
11% d’enfants « normaux » (5).

L’incidence globale des complications neurologiques est évaluée entre 55 et 97%

15



(23, 28, 29, 31, 35, 36). Elles concernenta la fois des complications lésionnelles
(microcéphalie, atrophie, porencéphalie, hydrocéphalie) (37) et fonctionnelles :

- 20 & 65% d’épilepsie (29, 35, 37, 38)

- 22% de troubles moteurs, ataxie ou dystonie (29, 30, 35, 37)

- 18 & 40% de troubles visuels (5, 23, 29, 35)

- 38 a 52% de troubles du comportement (auto agressivité, hyperkinésie, impulsivité) (5, 29, 37)

- 24% de troubles du sommeil (29, 37).

Seulement 5 études évaluent de facon détaillée le développement cognitif de ces enfants (28,
29, 35, 38, 39). Celles-ci mettent en évidence :

- 45 a 77% de retards mentaux (5, 35, 38, 39)

- une diminution globale des fonctions exécutives (mémoire de travail, attention, raisonnement,
organisation mentale) (28)

- une diminution de la motricité fine et des praxies (29)

- une altération du langage chez 64% des enfants (29)

- une altération de la socialisation chez 47% des enfants (29).

Certains facteurs de risque de complications neurologiques dans le SBS ont été mis en
évidence :

- des éléments cliniques tels que la décélération de la croissance du périmetre cranien (PC)
(36), I'age inférieur a 6 mois (35), I'épilepsie précoce (39, 40), la réanimation cardiorespiratoire
(39), les difficultés respiratoires (23), les troubles de conscience (23, 29, 32, 33, 36, 39, 41)

- des éléments concernant I'imagerie cérébrale : fracture du crane (36), lésions intra
parenchymateuses diffuses (36), lésions ischémiques (30, 32, 38), cedeme cérébral (32, 38)
(23), atrophie cérébrale a distance (32), atteinte des noyaux gris centraux (32)

- la présence d’HR bilatérales ou d’'une hémorragie vitréenne (36)

- la pression intra cérébrale (PIC) augmentée (42).
16



Certains scores composites ont aussi été identifiés comme marqueurs de mauvais pronostic
dans le SBS, comme le PTS (Pediatric Trauma Score) bas (prenant en compte le poids, la
liberté des voies aériennes supérieures, la fréquence cardiaque, la conscience, la présence de
fractures et de blessures) (29, 33) et le PRISM (Pediatric risk of mortality score) élevé (prenant
en compte la pression artérielle, la fréquence cardiaque, le score de glasgow, la réactivité
pupillaire, la fréquence respiratoire, la kaliémie, la calcémie, les gaz du sang, le taux de

bilirubine, la glycémie) (33).

Certains articles mettent en évidence une incidence parfois tardive des troubles du

comportement et de I'épilepsie, et introduisent la notion « d’intervalle libre » (43, 44).

Toutes les études comparant les TC accidentels et les TC infligés mettent en évidence un
pronostic a court et moyen terme moins bon chez les enfants victimes de SBS comparés aux
enfants victimes de TC accidentels (31, 34, 38, 39). Les hypothéses publiées qui pourraient
expliquer ceci sont :

- la nature différente de leurs lésions cérébrales : HSD, HR (38)

- leur age (les enfants atteints de SBS sont plus jeunes) (38, 39, 41)

- le terrain neurologique avant le TC pouvant étre différent (38)

- la répétition des TC (30, 38)

- la prise en charge médicale plus tardive

- la différence d’environnement entre les deux populations (38, 39).
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2. Critéres de jugement des études précédentes

Les critéres de jugement des études précédentes afin d’évaluer l'intelligence des enfants sont
trés nombreux et different en fonction de I'age des enfants et des habitudes de service. Les
tests les plus utilisés dans notre pratique en France sont les échelles de Wechlsler (29, 36), le
Vineland (29), le K-ABC test (Kaufman Assessment Battery for Children) (35, 36) et le NEPSY
(28). D’autres échelles, parfois beaucoup plus ciblées ont été utilisées : le CMS (Children’s
Memory Scale) (28), le SBIS (Stanford-Binet Intelligence Scale) 4™ edition pour les moins de 6
ans (28, 38), le Berry-Buktenica Test (28), le Halstead-Reitan Battery ou Trail Making B chez
les plus de 9 ans (28), le BSID-Il (Bayley Scales of Infant Development) pour les moins de 3
ans et demi (29, 38), le BAS Il (British Ability Scales) pour les plus de 2 ans et demi (29), le
POPC (Pediatric Outcome Performance Category ) (39), le FSII (Stein-Jessup Functional Status
1) (39) et le PCPC (Pediatric Cerebral Performance Category) (23).

Une seule étude évaluait les difficultés scolaires (30).

D’autres études ont évalué le pronostic des enfants par des scores fonctionnels globaux
comme le GOS (29, 32, 36, 38), le RDS (Rankin Disability Score) (32) ou le Seshia’s outcome

score (29).

3. Limites des études précédentes

Les publications qui traitent du pronostic cognitif des enfants victimes de SBS sont peu
nombreuses et critiquables.

La majorité des enfants sont évalués avant l'dge scolaire, peu d’années apres leur
hospitalisation, ce qui ne permet pas de réaliser une évaluation de qualité dans la mesure ou
d’'une part les échelles sont ciblées et ne tiennent pas compte des facultés d’adaptation des

enfants, et d’autre part plus les enfants sont jeunes, plus leurs capacités intellectuelles sont
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susceptibles d’évoluer en fonction de leur maturation cérébrale et de leur environnement. Seule
une étude évalue le pronostic des enfants a 'dge moyen de 7 ans (pour 11 enfants) (28).

La plupart des études évaluent les enfants de facon grossiere avec des scores tels que le
Glasgow Outcome Score, qui est un score global de handicap. Les tests psychométriques sont
rarement complets et seule une étude (29) effectue a la fois les échelles de Weschler et de
Vineland (enfants dont la médiane d’age étaient de 3 ans), ce qui est la seule fagon d’évaluer
de fagon rigoureuse a la fois les facultés cognitives globales et d’adaptation des enfants, et
donc leur intelligence. De plus, les facteurs pronostiques publiés jusqu’a présent portent sur le
pronostic fonctionnel global et non pas sur le pronostic cognitif.

D’autre part, les études analysent de petites séries d’enfants (11 a 57 enfants, sauf une (39) sur
72 enfants mais celle-ci évaluait les enfants 1 an aprés le TC), ce qui réduit I'interprétation des
résultats.

Le développement psychomoteur avant I'accident n’est jamais renseigné dans les études.
Plusieurs articles évoquent l'influence de I'environnement sur le pronostic de I'enfant mais

aucune ne I'étudie réellement.

La définition officielle du SBS ne datant que de 2011, les critéres d’inclusion sont trés différents
d’'une série a l'autre et la plupart des articles étudient les TC infligés dans leur ensemble. Par
exemple, certaines études incluent les enfants victimes de TC infligé agés de moins de 3 ans
(28), ou de moins de 5 ans (23). Il n’existe donc actuellement aucune étude portant sur le

pronostic cognitif des enfants victimes de SBS tel que 'HAS le définit.
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I". Matériels et méthodes

A. Caracteéristiques générales de I'étude

C’est une étude épidémiologique, observationnelle, a propos d’une série de cas. Elle est
rétrospective pour la majorité des données recueillies, et prospective pour I'évaluation cognitive
de 23 enfants. Elle est monocentrique et porte sur des enfants hospitalisés au CHRU (Centre
Hospitalier Régional Universitaire) de Lille sur une période de 6 ans et 3 mois, entre janvier

2001 et mars 2007.

B. Critéres d'inclusion et d'exclusion

Les critéres d’inclusion étaient :
- enfants ayant été hospitalisés dans le service de neurochirurgie pédiatrique ou de réanimation
pédiatrique du CHRU de Lille entre janvier 2001 et mars 2007,
- présentant les criteres HAS 2011 du SBS hautement probable ou probable lors de leur
hospitalisation, soit :
e enfant de moins de 1 an
e et HEA (HSD ou HSA)
- plurifocales, avec ou sans HR de tous les types
- ou unifocale avec HR de type 2 ou 3
e et histoire clinique absente, fluctuante, ou incompatible avec les Iésions constatées ou
avec I'age de I'enfant

- ayant plus de 6 ans en novembre 2012 (date de début de recueil).

Les enfants ayant des troubles de I'hémostase ou dont le dossier informatisé était manquant

étaient exclus.
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C. Procédure de recueil des données, données recueillies

1. Inclusion des enfants

Des patients ont été listés a partir de 2 sources d’informations :

¢ Une liste d’enfants ayant été hospitalisés dans le service de neurochirurgie du CHRU de
Lille pour TC entre janvier 2001 et mars 2007, tenue de fagon prospective (Pr Vinchon).

e Le logiciel de codage diagnostique du service de réanimation pédiatrigue du CHRU de
Lille, ayant permis de lister tous les enfants hospitalisés en réanimation pédiatrique entre
janvier 2001 et mars 2007 dont les diagnostics comprenaient un des termes suivants :
sévices physiques, HSD traumatique, hématome extra dural traumatique, contusion
cérébrale, HSA traumatique, Iésions traumatiques intracraniennes avec coma prolongé,
hémorragie méningée, hématome sous dural non traumatique, hémorragies
intracr@niennes non traumatiques, hémorragie rétinienne, autres lésions traumatiques
intracraniennes, traumatisme cranio-cérébral

Ces patients ont ensuite été un a un sélectionnés a partir de leur dossier informatisé, selon les
critéres d’inclusion de I'étude.

Lorsque le critere « histoire clinique absente, fluctuante, ou incompatible avec les lésions
constatées ou avec I'age de I'enfant » était douteux, l'inclusion était rediscutée en réunion avec
le Dr Nasser et le Pr Vallée. Ceci a permis de soustraire 13 inclusions.

Par ailleurs, 2 enfants ont été exclus de I'’étude car leur dossier médical informatique n’était pas

trouvable.
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2.

Elaboration d’une fiche de recueil des données

Une fiche de recueil des données était proposée, puis corrigée et validée secondairement par le

Dr Nasser et les Pr Vallée et Vinchon. Les données recueillies® comportaient :

- une partie administrative (numéro d’inclusion, nom, prénom, date de naissance, date du

secouement supposée, date de I'évaluation cognitive). La date de secouement supposée était

la date a laquelle les premiers symptémes étaient décrits.

- une partie concernant les informations recueillies a partir du dossier médical :

e contexte avant secouement

o

Social (dernier diplome obtenu, dernier emploi et age au secouement de
chaque parent, fratrie et rang dans la fratrie, famille suivie par les services
sociaux, parents séparés, mode de garde). La catégorie socioprofessionnelle
(CSP) était évaluée de la fagcon suivante : un score sur 8 était attribué pour
chaque famille, en additionnant le niveau d’étude (inférieur au bac : 0 ; bac: 1 ;
supérieur au bac : 2) et I'emploi (inactif: 0 ; actif hors cadre et profession
intellectuelle supérieure : 1 ; cadre ou profession intellectuelle supérieure : 2)
de chaque parent. Les CSP étaient considérées comme défavorisées si ce
score était inférieur ou égal a 3.

Médical (antécédents familiaux, obstétricaux, néonataux, personnels,
développement psychomoteur avant secouement). Les antécédents
personnels étaient relevés s’ils nécessitaient un suivi médical, et n’étaient pas
considérés s’ils étaient jugés banals (régurgitations, gastro-entérite ou
bronchiolite n’ayant pas nécessité d’hospitalisation). Le développement était
considéré comme en retard s’il était constaté un retard dans I'un des axes

suivants : motricité, adaptation et motricité fine, langage et développement

% Voir Annexe 2

22



social. Les limites d’age pour chaque acquisition étaient établies a partir des
échelles de Gesell et de Denver.
bilan clinique initial en hospitalisation (PC, troubles hémodynamiques, HTIC®,
convulsions, troubles de conscience, dyspnée, impact cranien, autre lésion cutanée)
bilan paraclinique initial en hospitalisation (description des imageries cérébrales, des
HR, PEV’, PEA®, PES®, EEG™, lésions de moelle, fractures des os longs)
prise en charge (délai de prise en charge, durée d’hospitalisation, passage en
réanimation, prise en charge neurochirurgicale, ventilation, incarcération d’'un parent,

prise en charge de troubles hémodynamiques, suivi social, médical et paramédical)

- une partie concernant I'’évaluation de leurs séquelles :

déces

neurologiques et sensorielles (déficit moteur, microcéphalie, syndrome cérébelleux,
épilepsie, latéralité, vision, audition, pathologie psychiatrique)

affectives (test du « Patte Noire »)

cognitives (polyhandicap, niveau scolaire, age d’entrée en en CP, age d’acquisition
de la marche, test du Vineland et WISC). Un enfant était considéré polyhandicapé s'il
nécessitait de l'aide a la fois pour la marche, l'alimentation, I'habillement et le
langage. On considérait qu’il existait une dysharmonie cognitive si les résultats aux
tests psychométriques étaient en dessous de la moyenne avec une différence de 20
points dans 2 axes du WISC ou une différence de 2 ans dans 2 axes du Vineland. On
considérait qu'un enfant avait une déficience intellectuelle s’il existait a la fois un

indice global au WISC < 70 et plus de 2 ans de retard dans 2 axes du Vineland.

® Hypertension intracranienne

’ Potentiels évoqués visuels

® Potentiels évoqués auditifs

% Potentiels évoqués somesthésiques
19 Electroencéphalogramme
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3. Recueil des données sur dossier

Les dossiers des enfants étaient lus entierement, dans un premier temps via les courriers
informatisés pour la totalité d’entre eux, et dans un second temps via leurs dossiers médicaux
manuscrits lorsque ces derniers étaient retrouvés (78% des inclusions). Les données
concernant le bilan clinique et paraclinique initial ainsi que leur prise en charge initiale était

recueillies a partir de cette étude de dossier.

4. Recueil des données a partir d’'une base de données prospective

Certaines données, dont les comptes rendus d’imagerie et d’ophtalmologie étaient tirées d’'une
base de données élaborée de fagcon prospective (Professeur Vinchon). La description des
imageries cérébrales y était renseignée de facon prospective pour tous les enfants hospitalisés
dans le service de neurochirurgie pédiatrique (soit 94% des enfants). Pour les autres, le recueil

était complété a partir des comptes-rendus d’'imagerie rédigés par les radiologues.

5. Convocation des enfants

Seuls les enfants inclus qui étaient vivants, non polyhandicapés, et habitant a moins de 100 km
du CHRU de Lille étaient convoqueés.

Le groupe d’enfants présentant les criteres de SBS certain était traité en premier. Chaque
famille recevait un courrier a domicile leur expliquant qu'une interne en pédiatrie allait les
appeler afin de convenir d'une date de consultation pour la réalisation d’un examen
neurologique d’une part, et d’'une évaluation des capacités d’apprentissage d’autre part, dans le
cadre du suivi médical de leur enfant, suite a son hospitalisation ancienne pour un tableau
neurologique aigu. Chaque famille était alors contactée par téléphone a 3 reprises. Sept enfants

étaient alors convoqués de cette facon. Les enfants dont la famille n'a pu étre jointe par
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téléphone ont été convoqués par une lettre. Le fait que de nombreux enfants ne se soient
pas présentés suite a ce premier mode de convocation, nous a ameneés a privilégier pour le

second groupe une convocation directe par courrier.

6. Consultations

Les consultations étaient organisées en deux parties :
- Je recevais les enfants avec leur famille dans un premier temps. Cette consultation
comprenait :
e un interrogatoire de la personne accompagnant I'enfant sur :
o les antécédents familiaux, obstétricaux, néonataux et personnels de I'enfant
o lannée de naissance, les études et le métier des parents, le statut conjugal des
parents, la fratrie, le développement psychomoteur de leur enfant avant son
hospitalisation, son mode de garde a I'époque, son suivi social, médical et
paramédical a la sortie d’hospitalisation et le jour de la consultation
o les séquelles de leur enfant (épilepsie, latéralité, vison, audition, comportement et
pathologie psychiatrique, date de la marche et de I'entrée en CP, niveau scolaire
actuel)
e le test du « Patte Noire » (voir les détails dans le paragraphe suivant)
e un examen physique standard et un examen neurologique,
- Puis ils étaient recus par Florence Pandit, Docteur en Psychologie, neuropsychologue dans le
service de Neuropédiatrie, qui leur faisait passer le test du Vineland et le WISC IV.
Les résultats du WISC IV obtenus au cours de cette consultation étaient utilisés en priorité dans
'analyse statistique. Lorsque les enfants n’étaient pas présentés en consultation et qu’ils
avaient déja bénéficié d’'une évaluation cognitive par une neuropsychologue du CHRU apres

I'age de 5 ans et demi, ces résultats plus anciens étaient utilisés de fagon rétrospective.
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7. Interprétation du test du « Patte noire »

Le test du « Patte Noire » est un test projectif, dont le principe est donc de parler de soi en
pensant parler de quelqu'un ou de quelque chose d’autre. Il est constitué de 18 images™*
mettant en scéne un petit cochon nommé Patte Noire, auquel I'enfant doit s’identifier. Je faisais
passer ce test au début de ma consultation'! et écrivais I'intégralité des propos de I'enfant ainsi
que son attitude sur une feuille a part, anonyme, ou seuls le sexe et 'dge de l'enfant
apparaissaient.

Caroline Goldman, Docteur en psychologie clinique et psychopathologie et enseignant les tests
projectifs & Paris V Descartes et a I'Université Catholique de Paris (Ecole des Psychologues
Praticiens), analysait chacun des tests, en aveugle, et classait les enfants selon la
problématique psychoaffective prévalente se dessinant a la lueur de ce test :

- normative (conflit névrotique)

- dysharmonique (narcissique, limite ou dépressive)

- primaire (prépsychotique).

8. Recueil des données sociales

En fonction de leurs adresses, les enfants étaient tous répartis selon les services sociaux de
leur secteur. Chaque UTPAS? (59) ou UTASS® (62) recevait un courrier & propos des enfants
de leur secteur, demandant au médecin responsable :

- la prise en charge sociale des enfants apres leur hospitalisation (placement en famille,
placement en institution, AEMO%)

- le coupable présumé par la justice (pere, mere, nourrice, autre)

1 \/0ir Annexe 3
12 Unité Territoriale de Prévention et d'Action Sociale
13 Unité Territoriale d'Action Sanitaire et Sociale
14 Action Educative en Milieu Ouvert
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- la derniere adresse connue.

Les réponses étaient attendues par courrier postal ou électronique.

D. Analyses statistiques

Les paramétres numériques étaient exprimés en termes de moyenne et de déviation standard
ou de médiane et d’intervalle interquartile. Les paramétres qualitatifs étaient décrits par la
fréquence et le pourcentage. La normalité de la distribution d’'un paramétre numérique était

étudiée par le test de Shapiro Wilk.

Pour étudier le lien entre deux paramétres qualitatifs, le test du Chi-deux ou du Fisher Exact
était utilisé. La comparaison d’'un paramétre numérique en fonction d’'un paramétre qualitatif a
deux modalités était effectuée par le test de Student ou par le test U de Mann-Whitney, pour un
parameétre qualitatif a plus de deux modalités c’est le test de Kruskal-Wallis qui était utilisé. Pour
étudier le lien entre deux paramétres numériques c’est le coefficient de corrélation de

Spearman qui était utilisé.

Le niveau de significativité était fixé a 5%. Les analyses statistiques étaient effectuées a l'aide

du logiciel SAS (SAS Institute version 9.3).
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V. Résultats

A. Nombre d’enfants inclus

94 enfants ont été inclus dans I'étude. Leur répartition est décrite dans la figure 2.

11 Polyhandicapés
: 23 enfants évalués de facon prospective
94 Enfants 71 Vivants non polyhandicapés 11 enfants évalués de facon rétrospective

37 enfants perdus de vue

/

12 Décédés

Figure 2 : Répartition des enfants inclus

Parmi les enfants perdus de vus, 5 (13%) n’étaient pas convoqués volontairement en raison de
la distance supérieure a 100 Km entre leur domicile et le CHRU, 3 (8%) étaient venus a la
premiére consultation mais pas a la seconde, 1 (3%) ne se présentait pas a cause d’un refus
des parents, 13 (35%) avaient changé d’adresse de fagon certaine (courrier retourné a
'expéditeur). Les 15 autres enfants (40%) ne se présentaient pas en consultation pour des

raisons inconnues.
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B. Caracteristiques de la population

1. Bilan initial

Les tableaux 1a, 1b et 2 décrivent les caractéristiques des 94 enfants inclus.

Tableau l1la: Description de la population générale : contexte médico-social

Valeurs qualitatives Valeurs quantitatives
n (%) méd (25%-75%)
Données administratives
Sexe masculin (N=94) 69 (73,4)
Age du secouement (mois) (N=94) 3,5(2,4-4,9)
Contexte social
Age des parents (ans)
mere (N=53) 26 (20-30)
pére (N=41) 29 (25-33)
Fratrie (N=87) 55 (63,2)
Rang dans la fratrie (N=87)
le 42 (48,3)
2e 26 (29,9)
3eou+ 19 (21,8)
Nb d’enfants dans fratrie (N=84) 2,0 (1,0-3,0)
Contexte médical
ATCD de prématurité (N=94) 18 (19,1)
ATCD de grossesse multiple (N=94) 7(7,4)
ATCD de césarienne (N=94) 22 (23,4)
ATCD obstétricaux ou pédiatriques (N=94) 68 (72,3)
Nb : Nombre

ATCD: Antécédents
méd : Médiane

Parmi les 34 enfants évalués, 48,0% étaient issus d'une famille de catégorie
socioprofessionnelle considérée comme défavorisée (36,7% des meres et 48,2% des péres
n’avaient pas le bac ; 40,0% des meres et 8,3% des péres étaient inactifs), et 46,7% des meres
avaient un niveau supérieur au bac. 37,0% des enfants avaient des parents séparés, 60,8%
étaient gardés a domicile (et 39,1% par une nourrice), 36,4% avaient un retard psychomoteur
avant leur secouement.

Les enfants ayant bénéficié d’'une évaluation cognitive avaient un dge moyen de 8,1 (+/- 2,1)

ans.
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Tableau 1b : Description de la population générale : bilan clinique et paraclinique initial

Bilan clinique initial
PC (DS) (N=92)
Changement de couloir de PC (N=77)
Troubles hémodynamiques (N=94)
Convulsions (N=94)
Etat de mal (N=94)
Troubles de conscience (N=94)
Dyspnée (N=94)
Impact cranien visible (N=94)
Autre |ésion cutanée de maltraitance (N=94)
Bilan paraclinique initial
HSD (N=94)
Diamétre HSD (mm) (N=79)
HSA (N=94)
HEA bilatérale (N=94)
HEA localisation (N=94)
Convexité
Faux
Tente
Fosse postérieure
HIC (N=94)
Ischémie (N=94)
Engagement (N=94)
HR (N=93)
Absente
Grade 1
Grade 2
Grade 3
EEG (N=65)
Normal
P, PO, PPO
Tracé déprimé
Tracé ralenti
Tracé nul
Fractures des os longs associées (N=94)
Fracture crane (N=94)

Valeurs qualitatives
n (%)

Valeurs quantitatives
méd (25%-75%)

41 (53,2)
20 (21,8)
54 (57,4)
32 (34,0)
57 (60,6)
26 (27,7)
25 (26,6)
27 (28,7)

88 (93,6)

71 (76,3)
80 (85,1)

94 (100)
60 (63,8)
55 (58,5)
9 (9,5)
20 (21,3)
25 (26,6)
3(3,2)

20 (21,5)
6 (6,4)
13 (14,0)
54 (58,1)

20 (30,8)
20 (30,8)
29 (44,6)
27 (41,5)
6(9,2)
23 (24,5)
13 (13,8)

0,0 (0,0-1,0)

8,0 (5,0-11,0)

PC : Périmétre cranien

HSD : Hématome sous-dural

HSA : Hématome sous-arachnoidien

HEA : Hémorragie intracranienne extra axiale

HIC : Hémorragie intra cérébrale

HR : Hémorragie rétinienne

EEG : Electroencéphalogramme

P : Pointe ; PO : Pointe onde ; PPO : Polypointe onde

méd : médiane
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2. Prise en charge thérapeutique initiale

Tableau 2 : Description de la population générale : prise en charge thérapeutique (N=94)

Valeurs qualitatives Valeurs quantitatives

n (%) méd (25%-75%)
Délai de prise en charge (jours) 1,5 (0,0-6,0)
Durée d’hospitalisation (jours) 13,0 (9,0-17,0)
Hospitalisation en réanimation 44 (46,8)
Ponction SD 61 (64,9)
Dérivation SDP/VP 57 (60,6)
Ventilation invasive 32 (34,0)

SD : Sous durale

SDP/VP : Sous-duro-péritonéale / ventriculo-péritonéale

méd : médiane

Les enfants ayant bénéficié d’'une ventilation invasive, ont été ventilés en moyenne pendant 7,1
jours (+/-4,6).

35% des enfants avaient des séquelles visuelles a leur sortie d’hospitalisation.

Concernant la prise en charge sociale initiale des enfants évalués (N=30), 46,6% n’avaient pas
eu de prise en charge sociale, 20,0% étaient placés en famille d’accueil, 13,3% étaient placés
en institution, 20,0% avaient bénéficié d’'une mesure d’AEMO.

Parmi tous les enfants inclus, la décision de justice quant a 'auteur du secouement était décrite
chez 24 enfants, dont 58,3% avaient conclu a un non-lieu, 25,0% a la responsabilité du pere,
8,3% a celle de la mere et 4,2% a celle de la nourrice.

Par ailleurs, les médianes de I'dge du secouement étaient de 3,7 mois (2,7-4,8) chez les
enfants ayant bénéficié d’une ponction neurochirurgicale et 3,4 mois (1,9-5,8) chez les enfants
n’en ayant pas bénéficié (p=0,5). L’age du secouement était de 4,0 mois (3,0-5,3) chez les
enfants ayant été dérivés chirurgicalement, et 3,0 mois (1,9-4,5) chez les enfants n’ayant pas

bénéficié de dérivation (p<0,05).
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3. Séquelles (hors cognition) a 5 ans

La figure 3 représente le pronostic global de la population. Parmi les 94 enfants de I'étude, 13%

étaient décédés, 12% polyhandicapés et 75% vivants non polyhandicapés.

Décédés
13%

Polyhandicapés
12%

Vivants non
polyhandicapés
75%

Figure 3 : Pronostic global des enfants (N=94)

Les tableaux 3a et 3b décrivent les séquelles neurologiques (de la totalité des enfants) et
psychiatriques (des 34 enfants évalués) des enfants vivants non polyhandicapés, aprés I'age de
5 ans et demi.

Parmi les enfants évalués (N=34), 32,3% étaient gauchers.
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Tableau 3a : Signes neurologiques (hors cognition) des enfants vivants non polyhandicapés

Valeurs qualitatives Valeurs quantitatives
n (%) méd (25-75%)
Déficit moteur (N=71) 2(2,8)
Microcéphalie (N=53) 3(4,2)
Atrophie (N=71) 5(7,0)
Sd cérébelleux (N=71) 1(1,4)
Epilepsie (N=67) 1(1,4)
Séquelles visuelles (N=68) 5(7,0)
Age de la marche (mois) (N=66) 15,0 (13,0-18,0)

Sd : Syndrome

méd : médiane

Tableau 3b : Résultats du test du « Patte Noire » des enfants vivants non polyhandicapés (N=26)

n (%)
Normal = conflit névrotique 8 (30,8)
Dysharmonie
Problématique narcissique 0 (0,0)
Problématique limite 2(7,7)
Problématique dépressive 12 (46,1)
Primaire (prépsychose) 4 (15,4)

Sur le plan social, parmi les enfants évalués de facon prospective (N=23), 86,9% n’avaient plus

de prise en charge et 13,0% étaient placés en famille d’accueil.

C. Evaluations cognitives

1. Scolarité

La figure 4 représente le type de scolarisation des enfants vivants non polyhandicapés. Parmi

les enfants vivants non polyhandicapés et testés, lors de notre évaluation, 68% avaient une

scolarité normale, 8% avaient un an de retard, et 24% avaient au moins 2 ans de retard ou

étaient scolarisés en milieu spécialisé.
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retard = 2 ans
ou milieu
spécialisé

24%

1 an de retard
8%

normale
68%

Figure 4 : Scolarité des enfants vivants non polyhandicapés (N=25)

2. Vineland

Le test du Vineland mettait en évidence une différence entre 'dge développemental et 'age réel

des enfants de -1,0 an (-2,2; 0,3)" pour la communication, -1,4 ans (-2,2; -0,7)* pour

I'autonomie, et - 1,3 ans (-2,3 ; -0,5)* pour la socialisation. Concernant la motricité, 90% des

enfants avaient un age développemental adapté a leur age réel.

Les figures 5a et 5b représentent la différence entre 'age développemental et 'age réel des

enfants dans les différents subtests du Vineland.

1> Médiane (25%-75%)
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3. WISC

Les résultats du WISC étaient de 97,5 (84-110)*° pour le verbal, 98,5 (77-109)*° pour le spatial,
91 (82-103)*® pour la mémoire de travail et 97 (78-106)*° pour la vitesse de traitement.

La figure 6 représente les résultats du WISC des enfants testés, selon les différents subtests.
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Figure 6 : Test du WISC, répartition des enfants selon leurs résultats (N=25 a 34)

Le QI global n’était pas représenté car 55,9% des enfants avaient une dysharmonie cognitive.
Parmi les 23 enfants testés de facon prospective, 3 enfants (13%) avaient une déficience
intellectuelle, c'est-a-dire un indice global au WISC < 70 et plus de 2 ans de retard dans 2 axes

du Vineland.

18 Médiane (25%-75%)
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D. Facteurs pronostiques du devenir global des enfants

Le pronostic global des enfants (décédés, polyhandicapés ou vivants non polyhandicapés) était
corrélé de fagon significative a plusieurs facteurs : le jeune &ge du nourrisson au moment du
secouement, les troubles hémodynamiques, les troubles de conscience, les convulsions, les
états de mal, le caractére bilatéral des HEA, la présence d’hémorragie intra-parenchymateuse
ou de lésions ischémiques a l'imagerie cérébrale, I'électro-encéphalogramme anormal, la
présence d’HR de grade 3 au fond d’ceil, et la nécessité d’'une ventilation invasive.

Par ailleurs, a la fois les ponctions transfontanellaires et les dérivations (sous-duro-péritonéales

ou ventriculo-péritonéales) étaient corrélées a un bon pronostic.

Le tableau 4 représente les facteurs corrélés au pronostic global des enfants.
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Tableau 4 : Facteurs pronostiques du devenir global (N=94)

Vivant non
polyhandicapé Polyhandicapé Décédé
Qualitatif ~ Quantitatif Qualitatif  Quantitatif Qualitatif Quantitatif p
% méd (25-75%) % méd (25-75%) % méd (25-75%)
Données administratives
Age secouement (Mois) 4,1 (2,8-5,6) 2,4 (1,8-3,2) 3,0 (1,9-3,8) <0,05
Délai consultation (j) 2,0 (1,0-6,0) 1,0 (0,0 - 3,0) 0,0 (0,0-0,5) <0,05
ATCD 69,0 90,9 75,0 0,4
Bilan clinique initial
Tbles hémodynamiques 7,0 54,5 75,0 <0,05
Tbles de conscience 47,9 100,0 100,0 <0,05
Convulsions 47,9 100,0 75,0 <0,05
Etat de mal 22,5 100,0 41,7 <0,05
Impact cranien 21,1 36,4 50,0 0,1
Trauma global 49,3 54,5 66,7 0,5
Changement PC 50,8 50,0 83,3 nc
Bilan paraclinique initial
HEA bilatérale 92,9 54,6 66,7 <0,05
HEA fosse post 7,0 18,2 16,7 0,2
Diametre HSD 8,0 (6,0-10) 7,0 (6,0-14,0) 5,0 (4,0-8,0) 0,4
HIC 12,7 54,5 41,7 <0,05
Ischémie 7,0 100,0 75,0 <0,05
EEG anormal 54,5 100,0 100,0 <0,05
HR 74,3 81,8 100,0 0,1
HR grade 3 51,4 63,6 91,7 <0,05
Prise en charge
Ponction SD 74,6 36,4 33,3 <0,05
Dérivation SDP/VP 73,2 27,3 16,7 <0,05
Ventilation 12,7 100,0 100,0 <0,05

ATCD : Antécédents

Thles : Troubles

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre lésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)

Changement PC : Changement de couloir de périmetre cranien
HEA : Hémorrage intracranienne extra axiale

fosse post : fosse postérieure

HSD : Hématome sous-dural

HIC : Hémorragie intracérébrale

EEG : Electroencéphalogramme

SD : Sous durale

SDP/VP : Sous-duro-péritonéale / ventriculo-péritonéale

méd : médiane
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E. Facteurs pronostiques du profil cognitif des enfants testés

Les résultats au test du Vineland communication et au WISC verbal étaient corrélés a la

catégorie socioprofessionnelle des parents.

Les résultats au test du Vineland socialisation étaient corrélés aux lésions traumatiques

cutanées ou osseuses initiales.

Les tableaux 5a-e représentent les facteurs corrélés a la scolarité, et aux résultats des tests du

Vineland et du WISC.

Tableau 5a : Facteurs pronostiques d’une scolarité normale (N=25)

Données administratives
Délai consultation (j)
Durée hospi (j)

Contexte
Parents séparés
CSP défavorisée

Bilan clinique initial
Changement PC
Trauma global

Bilan paraclinique initial
Diametre HSD
HR grade 3

Prise en charge
Hospi réa
Ponction
Dérivation

Evolution
Epilepsie initiale
Placement

Scolarité
Normale Anormale p
qualitatif guantitatif qualitatif quantitatif

% méd (25-75%) % méd (25-75%)
1,0 (0,0-2,0) 1,5 (0,0-8,0) 0,6
14,0 (11,0-16,0) 14,0 (12,5-16,0) 0,9
23,5 42,8 0.4
35,3 71,4 0,2
35,7 42,9 1,0
35,3 50,0 0,7
8,0 (5,0-9,0) 11,0 (7,0-16,0) 0,1
64,7 50,0 0,7
29,4 50,0 0,4
70,6 62,5 1,0
70,6 75,0 1,0
35,3 62,5 0,4
23,5 62,5 0,1

CSP : Catégorie socio-professionnelle

Changement PC : Changement de couloir du périmétre cranien

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre lésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)

HSD : Hématome sous dural
HR : Hémorragie rétinienne

méd : médiane
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Tableau 5b : Facteurs pronostiques du Vineland Communication (N=22)

Vineland communication : age développemental

Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
qualitatif quantitatif qualitatif quantitatif
% Méd (25-75%) % méd (25-75%)
Données administratives
Délai consultation (j) 1,0 (0,0-2,0) 2,0(0,0-6,0) 0,4
Durée hospi (j) 15,0 (12,0-17,0) 13,0 (11,0-16,0) 0,7
Contexte
CSP défavorisée 18,2 72,7 < 0,05
Bilan clinique initial
Changement PC 22,2 66,7 0,1
Trauma global 27,3 54,5 0,4
Bilan paraclinique initial
Diameétre HSD 8,0 (6,0-8,0) 11,0 (4,0-16,0) 0,3
HR grade 3 63,6 54,5 1
Evolution
Epilepsie initiale 27,3 45,4 0,6
PN anormal 72,7 54,5 0,6
CSP : Catégorie socio-professionnelle
Changement PC : Changement de couloir du périmétre cranien
Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre Iésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)
HSD : Hématome sous dural
HR : Hémorragie rétinienne
PN : test du "Patte Noire"
méd : médiane
Tableau 5c : Facteurs pronostiques du Vineland Socialisation (N=22)
Vineland socialisation : &ge développemental
Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
qualitatif quantitatif qualitatif guantitatif
% méd (25-75%) % méd (25-75%)
Données administratives
Délai consultation (j) 1,5 (0,0-4,0) 1,0 (0,0-2,0) 1,0
Durée hospi (j) 13,5 (11,0-16,5) 15,0 (12,0-16,0) 0,8
Contexte
CSP défavorisée 25,0 57,1 0,2
Bilan clinique initial
Trauma global 0,0 64,3 <0,05
Bilan paraclinique initial
HR grade 3 50,0 64,3 0,7
Evolution
Epilepsie initiale 25,0 429 0,6
PN anormal 75,0 63,6 0,6

CSP : Catégorie socio-professionnelle

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre lésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)
HR : Hémorragie rétinienne

PN : test du "Patte Noire"

méd : médiane
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Tableau 5d : Facteurs pronostiques du Vineland Composite (N=22)

Vineland composite : age développemental

Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
qualitatif guantitatif qualitatif guantitatif
% méd (25-75%) % méd (25-75%)

Données administratives

Délai consultation (j) 1,0 (1,0-2,0) 1,0 (0,0-2,0) 0,9

Durée hospi (j) 15,0 (13,0-16,0) 13,0 (11,0-16,0) 0,7
Contexte

CSP défavorisée 22,2 61,5 0,1
Bilan clinique initial

Trauma global 33,3 44,1 0,7
Bilan paraclinique initial

HR grade 3 55,5 61,5 1,0
Evolution

Epilepsie initiale 22,2 46,1 0,4

PN anormal 66,5 61,5 1,0

CSP : Catégorie socio-professionnelle

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre Iésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)
HR : Hémorragie rétinienne

PN : test du "Patte Noire"

méd : médiane

41




Tableau 5e : Facteurs pronostiques du WISC (N=34)

Contexte
Parents séparés
CSP défavorisée
Retard psychomoteur
ATCD

Bilan clinique initial
Changement PC
Trauma global

Bilan paraclinique initial
EEG anormal
HR grade 3

Prise en charge
Hospi réa
Ponction

Evolution
Epilepsie initiale
Placement
PN anormal

WISC verbal WISC spatial
facteur + facteur - p facteur + facteur - p
moy (+/- ET) moy (+/- ET) moy (+/- ET)  moy (+/- ET)
94,2 (+/-20,4) 98,5 (+/-24,2) 0,6 84,6 (+/-20,5) 95,2 (+/-22,9) 0,2
85,9 (+/- 16,7)  106,5 (+/- 24,8) <0,05 83,4 (+/-21,0) 99,7 (+/-21,7) 0,07
96,7 (+/-24,0) 98,4 (+/-25) 0,9 98,4 (+/-28,4) 90,4 (+/-20,9) 0,5
96,6 (+/-19,6) 103,4 (+/-25,8) nc 95,5 (+/-21,1) 90,2 (+/-24,8) nc
93,6 (+/-19,1) 100,1 (+/-18) 0,3 96,1 (+/-18,3) 94,0 (+/-22,4) 0,8
91,6 (+/-19,4) 102,3 (+/-20,2) 0,1 90,0 (+/-18,8) 98,5(+/-23) 0,2
96,2 (+/-25,0) 100,4 (+/-17,4) 0,7 95,9 (+/-26,7) 97,9 (+/-17,7) 0,8
96,3 (+/-19,0) 99,6 (+/-22,8) 0,6 96,6 (+/-19,4) 91,8 (+/-24,7) 0,5
92,0 (+/-22,7) 99,6 (+/-19,4) 0,3 91,0 (+/-27,5) 96,1 (+/-19,2) 0,5
97,9 (+/-22,0) 96,4 (+/-14,0) 0,8 96,2 (+/-22,2) 90,0 (+/-6,7) 0,5
90,3 (+/-20,8) 101,1 (+/-19,5) 0,1 92,6 (+/-27,3) 95,7 (+/-18,5) 0,7
87,0 (+/-17,2) 101,5(+/-22,0) 0,08 82,7 (+/-20,6) 97,5 (+/-20,8) 0,07
95,7 (+/-21,9) 101,1 (+/-28,3) 0,6 93,1 (+/-25,4) 92,8 (+/-17,5) 1

CSP : Catégorie socio-professionnelle

ATCD : Antécédents

Changement PC : Changement de couloir du périmétre cranien

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre Iésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)

EEG : Electroencéphalogramme

HR : Hémorragie rétinienne

Hospi réa : Hospitalisation en réanimation

PN : test du "Patte Noire"

Moy : moyenne
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L’hospitalisation en réanimation était statistiquement corrélée a une dysharmonie cognitive. Le

tableau 5f représente les facteurs corrélés a une dysharmonie cognitive.

Tableau 5f : Facteurs corrélés a une dysharmonie cognitive (N=34)

Harmonie cognitive Dysharmonie cognitive
Valeurs Valeurs Valeurs Valeurs
qualitatives quantitatives gualitatives quantitatives p
% Méd (25%-75%) % Méd (25%-75%)

Contexte

Parents séparés 40,0 35,3 1,0

Retard psychomoteur 57,1 26,7 0,3

CSP défavorisée 55,6 43,7 0,7
Bilan clinique initial

Changement PC 53,8 47,1 1,0

Trauma global 46,7 42,1 1,0
Bilan paraclinique initial

Diametre HSD 8,0(7,0-8,5) 8,0 (4,0-11,0) 1,0

EEG anormal 66,7 25,0 0,1
Prise en charge

Hospi réa 6,7 42,1 <0,05

Ponction 66,7 84,2 0,4

Dérivation 73,3 84,2 0,7
Evolution

Epilepsie initiale 33,3 31,6 1,0

CSP : Catégorie socio-professionnelle

Changement PC : Changement de couloir du périmetre cranien

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre lésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)
HSD : Hématome sous dural

EEG : Electroencéphalogramme

Hospi réa : Hospitalisation en réanimation

méd : médiane

43



V. Discussion

A. Résultats principaux

Parmi les 94 enfants présentant les criteres de SBS, 13% étaient décédés, 12%
polyhandicapés et 75% vivants non polyhandicapés.

Parmi les enfants vivants non polyhandicapés et testés, lors de notre évaluation, 68% avaient
une scolarité normale, 8% avaient un an de retard, et 24% avaient au moins 2 ans de retard ou
étaient scolarisés en milieu spécialisé.

Le test du Vineland mettait en évidence une différence entre '’age développemental et I'age réel
des enfants de -1,0 an (-2,2; 0,3)" pour la communication, -1,4 ans (-2,2; -0,7)*" pour
I'autonomie, et - 1,3 ans (-2,3 ; -0,5)*" pour la socialisation. La motricité était I'axe le plus réussi
avec 90% des enfants ayant un age développemental adapté a leur age réel.

Les résultats du WISC étaient globalement harmonieux : 97,5 (84-110)'" pour le verbal, 98,5
(77-109)*" pour le spatial, 91 (82-103)*" pour la mémoire de travail et 97 (78-106)*" pour la
vitesse de traitement.

13% des enfants testés avaient une déficience intellectuelle, c'est-a-dire un indice global au
WISC < 70 et plus de 2 ans de retard dans 2 axes du Vineland.

Le pronostic global des enfants (décédés, polyhandicapés ou vivants non polyhandicapés) était
corrélé de facon significative a plusieurs facteurs. D’une part, le jeune &ge du nourrisson (moins
de 3 mois) au moment du secouement était un facteur de mauvais pronostic. D’autre part, des
éléments de gravité initiale de I'enfant annoncaient un mauvais pronostic : les troubles
hémodynamiques, les troubles de conscience, les convulsions, les états de mal, le caractere
bilatéral des HEA, la présence d’hémorragie intra-parenchymateuse ou de lésions ischémiques
a limagerie cérébrale, I'électro-encéphalogramme anormal, la présence d’HR de grade 3 au

fond d’ceil, et la nécessité d’'une ventilation invasive. Par ailleurs, a la fois les ponctions

" Médiane (25%-75%)
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transfontanellaires et les dérivations (sous-duro-péritonéales ou ventriculo-péritonéales) étaient
de bon pronostic.

Le pronostic cognitif des enfants était corrélé essentiellement a la catégorie
socioprofessionnelle des parents (pour le Vineland communication et le WISC verbal), et au
contexte de lésions traumatiques cutanées ou osseuses initiales, et donc de maltraitance
répétée (pour le Vineland socialisation). L'hospitalisation en réanimation était corrélée a une
dysharmonie des résultats aux tests psychométriques.

La taille de 'hématome sous dural a 'imagerie n’était corrélée ni au pronostic global de I'enfant,
ni & son pronostic cognitif.

Il n’était pas non plus montré de corrélation entre I'évaluation psychologique des enfants par le
test du « Patte Noire » et leur pronostic cognitif.

Le développement psychomoteur des enfants était rarement connu et il était donc impossible
de dire s'il faisait partie des facteurs pronostiques. Néanmoins, parmi les 34 enfants évalués,

36,4% avait un retard psychomoteur avant leur secouement.

B. Commentaires

1. Incidence du SBS

Tous les enfants hospitalisés au CHRU de Lille entre janvier 2001 et mars 2007 ayant les
criteres de SBS ont été recensés. Or, tous les enfants de la région du Nord Pas de Calais,
ayant un hématome extra axial sont transférés du CHRU pour étre rapprochés des services de
réanimation pédiatriqgue et de neurochirugie pédiatrique. Ceci impligue que les enfants inclus
dans notre étude représentent lintégralité des enfants ayant subi un SBS et ayant été
hospitalisés, dans la région du Nord Pas de Calais durant cette période de 6 ans et 3 mois,
ainsi que 2 enfants transférés du Centre Hospitalier de Reims. Nous pouvons donc conclure

que dans cette région, il existe une moyenne de 15 enfants par an (92 enfants en 75 mois)
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hospitalisés et présentant les criteres de SBS. Ceci correspond donc a 7 a 11% des SBS sur le
plan national (4, 5), ce qui est superposable a la proportion de naissances dans la région sur le
plan national car 7,1% des naissances annuelles en France ont lieu dans le Nord Pas de Calais

(45).

2. Aspects somatiques

Comorbidités

On note un taux plus élevé de prématurés dans cette série (19,1% d’enfants nés avant 37
semaines d’aménorrhée (SA)) comparativement a la population générale (7,2% en France en
2003 (46)). Ceci influence probablement leurs résultats cognitifs puisque les enfants nés
prématurément ont un risque indépendant de présenter un retard mental. En effet, parmi les
enfants né avant 32 SA, a I'dge de 8 ans, 77% ont une scolarité normale (milieu ordinaire, sans
redoublement) contre 94% chez les enfants a terme (p < 0,05) (47). De méme, il existe plus
d’enfants issus de grossesses multiples (7,4%) que dans la population générale (1,5% de
grossesses donnant lieu a des jumeaux en 2004 (48)). Ces facteurs de prédisposition au SBS
étaient déja décrits dans certaines études (34, 49).

Parmi les enfants évalués, 36,4% avaient un retard psychomoteur avant leur secouement, ce
qui peut aussi expliquer une partie des retards mentaux évalués a I'age scolaire.

La proportion élevée d’enfants ayant des séquelles visuelles a la sortie d’hospitalisation (35%),
influence aussi probablement le pronostic cognitif & court terme de cette population. Seuls 7%

gardent des séquelles visuelles aprées I'age de 6 ans.

Séquelles neurologiques et cognitives : différences avec les données de la littérature
Trois enfants (13% des enfants testées) étaient considérés comme déficients car ils présentaient
un indice global au WISC < 70 et plus de 2 ans de retard dans 2 axes du Vineland. Ces enfants

avaient tous les 3 des résultats au WISC harmonieux, et une dysharmonie dans les résultats du
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test du Vineland. Il existe donc globalement moins de séquelles neurologiques et cognitives que
dans la littérature. Ceci s’explique probablement d’'une part par la définition plus stricte de la
déficience dans notre étude, mais aussi par notre évaluation qui avait lieu a un age plus
avance, permettant une rééducation efficace.

Sur le plan moteur, seulement 2,8% des enfants avaient un déficit lors de notre évaluation, ce
qui est bien inférieur aux données de la littérature (29, 30, 35, 37), et qui illustre la aussi I'effet
bénéfique de la rééducation. Par ailleurs, le nombre important de gauchers dans notre série
(32,3% des enfants évalués) est témoin, la aussi, de la plasticité cérébrale des enfants puisque

c’est 'hémisphere droit qui compense les séquelles du cété gauche.

Effets des ponctions et dérivations neurochirurgicales

Le fait que les ponctions transfontanellaires d'une part et les dérivations (sous-duro-
péritonéales ou ventriculo-péritonéales) d’autre part étaient corrélées a un bon pronostic
général (déces, polyhandicap ou vivant non polyhandicapé) pouvait s’expliquer par plusieurs
hypothéses. Les indications de ponctionner un épanchement sous dural étaient 'apparition de
signes d’hypertension intracranienne (HTIC) ou d’un bombement de la fontanelle. Les
dérivations étaient effectuées lorsque les ponctions étaient itératives. Nous pouvons observer
que les enfants dérivés avaient un age au secouement plus élevé que les enfants non dérivés,
ce qui peut s’expliquer par le fait que les enfants les plus jeunes sont plus susceptibles de
présenter des lésions axonales, et les enfants les plus agés plus de lésions extra-axiales. Or il
apparait dans cette étude que le jeune age était un facteur de mauvais pronostic. Il parait donc
possible que ce geste neurochirurgical soit corrélé a un meilleur pronostic parce qu'il est lui-
méme corrélé a un age plus élevé. Cependant, 'age au secouement était le méme chez les
enfants qu’ils soient ponctionnés ou non. L’autre hypothése était que ce geste neurochirurgical
épargnerait directement les Iésions axonales en diminuant 'HTIC. Si cette hypothése était

vérifiée, les indications de ponction ou de dérivations pourraient étre élargies, d’autant plus
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gu’elles présentent peu de risques. Néanmoins, ces gestes neurochirurgicaux sont

indépendants de I'’évolution cognitive des enfants ayant survécu sans polyhandicap.

3. Aspects psychologiques

Parmi les enfants vivants non polyhandicapés prés de la moitié présentaient des
problématiques dépressives au test projectif, caractérisées par 'angoisse de perte d’objet, le
manque d’'étayage, et la carence affective. 30% des enfants présentaient des profils d’enfants
sains, c'est a dire ayant accés a une névrose structurée. Les problématiques limites et
narcissiques étaient peu représentées.

Il n’était pas trouvé de corrélation entre I'évaluation psychologique des enfants et leur pronostic
cognitif ce qui, malgré les courants de pensée actuels, faisait penser que le substratum
psychologique n’interfererait pas avec les capacités d’apprentissage des enfants.

Ces résultats sont a interpréter avec prudence du fait de I'effectif limité de cette étude et de la
difficulté a apprécier de facon rigoureuse le profil affectif des enfants par un seul test projectif. Il
parait donc en reéalité difficile de conclure dans cette étude, a propos de linfluence des

problématiques psychologiques de I'enfant dans son développement cognitif.

4. Aspects sociaux

Le niveau d’étude des méres de notre série était comparable a la population générale puisque
46,7% des méres avaient un niveau supeérieur au bac, pour 42,6% dans la population générale
(46). Nous n’avons donc pas d’élément pour penser que le niveau socio-culturel de notre
population est différent de la population générale, ce qui est en accord avec la littérature (28,
38, 39).

La catégorie socioprofessionnelle de la famille de I'enfant, c'est-a-dire la profession des parents

et leurs niveaux d’étude, était corrélée au pronostic cognitif de ces enfants, ce qui vérifie les
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résultats cités précédemment a propos de I'influence de I'environnement sur le développement
cérébral.

Concernant la prise en charge sociale initiale des enfants évalués, pres de la moitié n’en ont
pas bénéficié, ce qui est considérable. Cette prise en charge ne paraissait pas nécessaire a
I'équipe médicale pour une partie d’entre eux (qui n’étaient pas suspects de maltraitance), ou
aux services sociaux pour l'autre partie, ce qui souligne les difficultés que présentent d’'une part
I'équipe médicale a signaler des situations préoccupantes, et d’autre part I'équipe sociale a
prendre en charge ces enfants. Cette frilosité qu’ont les équipes soignantes a signaler puis
prendre en charge les situations suspectes de maltraitance a déja été dénoncée mais des

progres doivent encore faits (50).

C. Les limites

Le biais principal de notre étude concerne le nombre non négligeable d’enfants perdus de vue,
car les enfants étaient évalués au cours de deux consultations, ce qui nécessitait le
déplacement des familles au sein du CHRU afin d’y consacrer une demi-journée. Or ces
enfants sont difficiles a suivre, d’'une part parce que leur hospitalisation était lointaine et que la
plupart des familles ne se sentait plus concernée par le suivi médical de leur enfant, mais aussi
parce que ces familles ont toutes vécu une expérience traumatisante, tant sur le plan du
pronostic vital de leur enfant, que sur son implication judiciaire. Ces familles étaient aussi plus
susceptibles de maltraitance, et donc aussi probablement de négligence quant au suivi de leur
enfant. La plupart des enfants avait aussi bénéficié d’un long suivi médical et paramédical et les
parents avaient des difficultés & comprendre I'intérét d’initier un nouveau suivi ou une prise en
charge parallele a celle déja en cours.

Cependant, parmi les 37 enfants perdus de vus, nous pouvons considérer que 18 étaient
probablement représentatifs de la population testée (ceux habitant a plus de 100 km du CHRU,

et ceux ayant déménagé de facon certaine). Il reste donc 19 enfants (soit 20% de la série)
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vivants et non polyhandicapés, potentiellement non représentatifs de la population évaluée. Il
est difficile de savoir si ces enfants sont plus ou moins déficients que ceux ayant été évalues,
car plusieurs hypothéses peuvent étre émises. D’'une part, nous pouvons penser que ces
enfants ont une scolarité normale, ce qui justifierait que leurs parents ne ressentent pas le
besoin de consulter. Mais il est aussi possible que ces enfants soient déja pris en charge par un
réseau géré par le médecin traitant, et que la famille ne ressente pas la nécessité de multiplier
les prises en charge. La seconde hypothése parait plus discutable car les enfants ayant des
antécédents neurochirurgicaux et présentant des difficultés scolaires sont facilement adressés

au CHRU.

Malgré des courriers envoyés a chaque UTPAS ou UTASS de la région, la décision de justice
quant a l'auteur du secouement est connue chez seulement 24 enfants (sur 94), ce qui montre
le manque de communication entre les acteurs de la prise en charge médicale et sociale des

enfants maltraités.

Par ailleurs, il manque aussi a notre série tous les enfants ayant été victimes de SBS et qui
n‘ont pas été diagnostiqués donc pas hospitalisés. Il s’agit probablement de ceux qui ont
présenté une symptomatologie peu bruyante. Mais d’aprés nos résultats, les enfants présentant
un tableau clinique moins grave pendant I'hospitalisation ont certes moins de risques de
décéder ou d’évoluer vers un polyhandicap, mais leur évaluation cognitive n’est pas différente

de ceux dont la présentation initiale est moins préoccupante.

L’évaluation psychologique des enfants était réalisée par le test projectif du « Patte Noire ». Ce
test n’était pas proposé par une psychologue mais par une interne de pédiatrie formée a la
passation du test. L’interprétation était en revanche réalisée en aveugle par une psychologue

Spécialisée. Les résultats de cette investigation sont donc discutables d’'une part par le
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caractére isolé de ce test (habituellement pris dans un bilan plus complet), par la fagon dont il

était administré et par 'absence de comparaison avec la population générale.

D. Les forces et les perspectives

Les enfants ayant bénéficié d’'une évaluation cognitive avaient un &ge moyen de 8,1 (+/- 2,1)
ans, ce qui nous permettait de réaliser la premiére étude qui évaluait chez les enfants victimes
de SBS a la fois I'aspect cognitif (WISC), socio-adaptatif (Vineland), et scolaire, ces trois

éléments étant essentiels pour I'évaluation intellectuelle globale des enfants.

Les données qui concernaient I'imagerie cérébrale étaient recueillies de fagon prospective par
le méme neurochirurgien, ce qui permettait d’avoir du recul sur le type de Iésions extra axiales.
En effet, la distinction entre HSD et HSA est difficile & cet age et a la phase aigué mais par la

suite, la membrane sous-durale s'épaissit et la distinction devient possible.

Le fait que la gravité initiale de I'enfant soit corrélée a une plus grande mortalité et un taux plus
élevé de polyhandicap était déja constaté dans différentes études (29, 38). Mais aucune étude,
a notre connaissance, n’a évalué les facteurs qui influencent le développement cognitif a long

terme des enfants ayant survécu, sans polyhandicap.

Sur le plan étiopathogénique, les anomalies anatomiques secondaires au traumatisme ne sont
pas encore toutes comprises et les nouvelles techniques d'imagerie cérébrale telles que la
tractographie permettront probablement a l'avenir de réaliser des corrélations anatomo-

fonctionnelles.
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Ce travail souligne le caractére réversible des séquelles neurologiques et cognitives des
enfants victimes de SBS, par leur environnement, et par conséquent I'intérét majeur de la
rééducation et de la prise en charge médico-sociale a long terme apres leur hospitalisation.
Cette prise en charge doit étre multidisciplinaire et associer les compétences des
neuropédiatres a celles des neurochirurgiens. Un meilleur lien entre acteurs médicaux et
sociaux permettrait de diminuer le nombre d’enfants perdus de vue et d’optimiser la prise en
charge rééducative.

Au-dela de la prise en charge curative de ces enfants, il reste indispensable de poursuivre
I'éducation de la population afin que le SBS, facilement évitable, n’ait plus a faire I'objet de

théses de médecine.
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VI. Conclusion

Alors que le secouement des nourrissons n’était pas considéré dangereux dans notre société
jusqu’au XXe siecle, nous savons aujourd’hui que le pronostic de ces enfants est sombre, avec
dans notre série 13% de déces et 12% de polyhandicap.

Les enfants qui survivent ont des séquelles neurologiques et cognitives extrémement
hétérogenes avec la présence d’enfants dépourvus de séquelles apparentes et d’autres avec

de lourds handicaps.

Dans cette étude, nous observons 2 phénomeénes qui permettent de comprendre les facteurs
qui influencent ce pronostic.

Dans un premier temps, c'est la gravité initiale globale de I'enfant, tant sur le plan clinique,
radiologique et neurophysiologique qui semble influencer la survenue du décés et du
polyhandicap. Dans ce cas, le secouement semble responsable de Iésions cérébrales
irréversibles, a 'origine de séquelles graves.

Dans un second temps, chez les enfants qui survivent sans polyhandicap a cette prise en
charge initiale, il semblerait que ce ne sont plus les Iésions cérébrales mais I'environnement qui
conditionnerait le devenir cognitif de ces enfants. Le rdle de l'environnement dans le
développement cognitif de I'enfant a déja été mis en évidence chez les sujets sains, sans
antécédents médicaux, ainsi que chez les rats aprés TC. Mais c’est la premiére fois que
I'environnement socio-culturel est retrouvé comme unique facteur corrélé au devenir cognitif
d’enfants ayant été victime d’une SBS.

C’est le caractére réversible des séquelles cognitives qui rend indispensable la prise en charge
de ces enfants, au long cours et de facon multidisciplinaire, impliguant de meilleures

interactions entre les médecins et les acteurs sociaux.
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VIIl.  Annexes

Annexe 1 : Classification selon Defoort-Dhellemmes des hémorragies rétiniennes

- Type 1 : hémorragies intrarétiniennes, en flammeche, en taches ou punctiformes, situées au
pble postérieur de I'ceil

- Type 2 : hémorragies en déme prérétieniennes, de petite taille, localisées au pble postérieur
de I'ceil, autour de la papille et le long des arcades vasculaires, ou en moyenne périphérie. Elles
sont isolées ou associées a des hémorragies rétiniennes de type 1

- Type 3 : hémorragies multiples de tous types (intra, pré ou sous-rétiniennes), profuses,
tapissant toute la rétine ou I'éclaboussant jusqu’a la périphérie, associées a un placard

hémorragique prémaculaire, uni ou bilatéral
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Annexe 2 : Fiche de recueil

Pronostic cognitif a long terme des bébés secoués
Fiche de recueil

- N° d’inclusion : |_|_|

-Nom : | | |

- Prénom : || |

-Sexe:F| o H|_h

- Date de naissance : |_|_|/ ||/ |||

- Classification pronostique globale
» Enfants vivants, non polyhandicapés : non |_|p oui |_|
- testés de facon prospective : non |_|o oui|_|1
- testés de fagon rétrospective : non |_|op oui|_|1
- perdusdevue:non| o ouil| |
> Enfants vivants polyhandicapés (aide pour marche ET alimentat® ET habillem' ET langage) : non

|_lo oui|_|
> Enfants décédés : non |_|o oui|_|;
- Date du secouement (1° symptémes rapportés) : | ||/ |||/ ||
- Age du secouement (en mois) : |_|_|
- Date d’hospitalisation : |_|_| /||| /|||
- Date de fin d’hospitalisation : | | |/ | ||/ |||
- Date de I’évaluation cognitive : | | |/ | ||/ || ||

- Age lors de I’évaluation cognitive (en années) :

I- Dossier médical (Nina)

A- Contexte (avant le secouement)

1/ Social
- Dernier dipldme obtenu des parents :
e Mere*:niveaul| |1 2| ] 3|Js 4lJa 5|5
e Meére simplifiée : niveau4ou5| |p niveau3| |y niveaulou2]| |
o Pére*:niveaul| |1 2| 3|l 4lls 5|5
e Peresimplifié :niveaud ou5|_Jo niveau3| |1 niveaulou2| |,
- Dernier emploi occupé par les parents (catégorie socio professionnelle*):

e Mere : Agriculture |_|, Artisan, commercant, chef d’entreprise |_|»
Cadre, prof intellectuelle sup | _|s  Profession intermédiaire |_|4
Employé |_|s Ouvrier |_|s
Retraité |_|; Autre inactif |_|g

e Meére simplifié : Inactif (8) |_|o Actifhorscat3(1,2,4,5,6,7)| |1 Cadre, profession
intellectuelle supérieure (3) |_|.

e Peére: Agriculture | |1 Artisan, commercant, chef d’entreprise | |»
Cadre, prof intellectuelle sup | |3 Profession intermédiaire |_|4
Employé |_|s Ouvrier |_Js
Retraité |_|; Autre inactif |_|s

e Pére simplifié : Inactif (8) |_|o Actifhorscat3(1,2,4,5,6,7)| |1 Cadre, profession
intellectuelle supérieure (3) |_|2
- CSP globale : Addition de Dipldme mere simplifié + Diplome pere simplifié + Emploi mére simplifié +
Emploi pére simplifié
- Fratrie :non |_|o oui|_|1 Si oui, nb d’enfants au total : | | et rang dans la fratrie : |_|
- Famille suivie par les services sociaux : non|_|o oui|_|;
- Famille connue des services sociaux : non | _|o oui| |1
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- Parents séparés : non |_|o oui | |z
- Mode de garde : Domicile | |;  Nourrice |_|[;  Creche |_[3
- Age au secouement du pere : | | | delamere:| | |

2/ Médical

- ATCD familiaux d’épilepsie : non | |p oui|_|1

- ATCD familiaux de déficience intellectuelle : non | |o oui| |1
- ATCD familiaux psychiatriques : non |_|o oui |_|1

- ATCD obstétricaux ou néonataux : non |_|o oui|_|; Si oui,

ATCD de prématurité :non |_Jo oui|_|1
ATCD de grossesse multiple : non |_|o oui |_|;
ATCD de césarienne :non |_Jo oui|_|1

- ATCD obstétricaux, néonataux ou pédiatriques : non |_|o oui|_|1

- Développement psychomoteur : normal |_|o  retard |_|; Si retard, domaine(s) de retard :
Motricité (tenue téte >3,5M, se retourne >5M, assis >9M, debout >11M) :non|_|o oui|_|x
Adaptation/ motricité fine (attrape >5M, main a ’autre >8M, pince >11M) :non | |o oui|_|z
Langage (vocalise >2M, gazouille >4,5M, papa/maman>11M) :non |_|o oui |_|1
Dvpt social (sourire réponse >2M, sourire spontané >5M, biscuit >9M) :non |_Jo oui|_|1

B- Bilan clinique initial (en hospitalisation)

-PC(DS) : || LI Changement de couloir du PC :non | |o oui| |1
- Troubles hémodynamiques : non | |o oui|_|s
- Convulsions : non|_[o oui| |z Sioui, état de mal : non | _|o oui| |1

- Thles de conscience : non |_|o oui|_[»  Sioui, score de Glasgow : | |_|

- Dyspnée :non|_|o oui| |1

- Impact cranien visible : non | o oui| |

- Autre lésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures) : non | _|o oui | |1

C- Bilan paraclinique initial (en hospitalisation) (si plsrs imageries : lésions les + étendues)

1/ Lésions extra-axiales :
-HSD :non| |o oui| |t  Sioui:
» Nombre : unilatéral |_|;  bilatéral |_|,
» Diametre max (mm) : |_|_|
-HSA :non|_|o oui||; Sioui, localisation(s) :
> Convexité :non|_|p oui||s
» Sinus longitudinal : non |_|o oui|_ |1
» Faux:non|_|o oui|_|z
» Tente:non|_ |o ouil| |1
- HSD/HSA
» Nombre : unilatéral |_|;  bilatéral |_|,
> Localisation : Convexité : non|_|o oui|_|
Faux:non|_ |o ouil| |1
Tente :non |_|o oui|_|s
Fosse post: non |_|o oui|_|
- Hématome extra-dural : non |_|o oui |_|1

2/ Lesions de I’encéphale :

- Hémorragies intraparenchymateuses : non |_|o oui |_|;
- (Edéme cérébral : non |_|p oui|_|;

- Lésions ischémiques : non |_|o  oui ||

- Engagement cérébral : non |_|o oui |_|s




- Atrophie cérébrale secondaire : non | _|o oui | |1
3/HR*:Non| o HRI1|]p HR2[| |2 HR3|]|;

4/ Neurophysio
- PEA: normaux |_|o déstructurés |_|; augmentation latence |_|, absents |_|s
- PES : normaux |_|o déstructurés |_|; augmentation latence |_|, absents |_|3
-EEG: Normal : non|_|o oui|_|s

P, PO,PPO:non|_Jp ouil| |

Tracé déprimé : non|_|o oui|_|

Tracé ralenti : non |_|o oui|_|

Tracé nul :non|_Jo oui|_|s

5/ Autre

- Lésions de la moelle épiniére : non | |0 oui | |s

- Fractures des os longs associées : non | |o oui|_|1

- Fracture crane : non |_|o oui |_|s

- Lésion traumatique (impact cranien, ou lésion cutanée traumatique, ou fracture des os longs, ou fracture
du crane) :non |_|p oui|_|x

D- Prise en charge

- Délai de prise en charge (entre 1° symptomes et hospi) (jours) : |_|_|
- Durée d’hospitalisation (jours) : |_|_|
- Hospitalisation en réanimation : non |_|o oui|_|;
- PEC neurochir:non |_|o oui|_|s Sioui: Ponction TF:non | Jo ouil| |1
Dérivation SDP/VP :non |_|o oui|_|
- Nécessité d’une ventilation invasive :non|_|p oui|_|;  Siouidurée (j): |||
- Personne reconnue coupable : non lieu |_|o Pére| 1 Mere| |, Nourrice| |3 Autre|_|s
- Suivi social initial : non|_|o placement famille |_|; placement institution | [, AEMO |_|s Autre |_|4
- Suivi médical initial : non |_|o oui |_|;
- Suivi paramédical initial (CAMSP, orthophonie, psychomotricité) : non | |o oui|_|1

I1- Evaluation des séquelles (actuelles)

- Suivi social actuel : non |_|o placement famille | |1 placement institution | |, AEMO |_|s Autre | |4
- Suivi médical actuel : non | _|o oui | |1
- Suivi paramédical actuel (CAMSP, orthophonie, psychomotricité) : non | |o oui | |1

A- Neurologiques et sensorielles (Nina)

- Déficit moteur (hémiplégie, diplégie, tétraplégie) initial : non | _|o oui | |1
- Déficit moteur (hémiplégie, diplégie, tétraplégie) actuel : non |_|o oui | |1
- Microcéphalie (PC <-2DS) : non |_|o oui|_|1

- Sd cérébelleux : non |_|o oui| |1

- Epilepsie initiale : non |_|o oui |_|;

- Epilepsie actuelle : non|_|o oui|_ |z

- Latéralité : droitier |_|o gaucher |_|;

- Séquelles visuelles initiales : non |_|o oui|_|;

- Séquelles visuelles actuelles : non |_|o oui|_|1

- Séquelles psychiatriques ou troubles du comportement : non |_|o oui ||
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B- Affectives : Patte Noire (Nina puis interprétation Caroline)

- Normal = conflit névrotique |_|o
- Dysharmonie -> Problématique narcissique |_|1
-> Probléematique limite |_|»
-> Problématique dépressive |_|3
- Prépsychose |_|4

C- Cognitives (Florence)

- Niveau scolaire : normal |_|[p 1anderetard |_|1 > 2 ans de retard ou scolarité en milieu spécialise
(CLIS, IME, IEM, ITEP) |_

- Age d’entrée en CP (années) : |_|_|

- Age d’acquisition de la marche (mois) (Jamais =0) : |_|_|

- Si absence de polyhandicap :

e Vineland :
- Communication, autonomie, socialisation, motricité :
o Score:| |||
o Age développemental
NI ou retard <1 an |_lo
Retard 1 a2 ans |_|1
Retard > 2 ans ||
- Composite :
o Score: | | |]
o Age développemental :
Low |
Severe Deficit ||
Mild deficit |_|s
Moderately low |_|a
Adequate ||
Moderately high |_|s
e WISC verbal, spatial, mémoire de travail, vitesse de traitement, indice global
- QI L
- Ql:
o Trés faible < 69 |_|1
o Limite 70-79 ||
o Moyen faible 80-89 |_|s
o Moyen 90-109 |_|a
o Moyen fort 110-119 ||s
o Supérieur 120-129 e
|

o Trés supérieur > 130 _I7
- Déficience intellectuelle (si WISC indice global < 70 ET plus de 2 ans de retard dans 2 axes du
Vineland) : non | |o oui| |1

- Dissociation des résultats (si résultats en dessous de la moyenne ET différence de 20 points dans 2 axes

du WISC ou difféerence de 2 ans dans 2 axes du Vineland) : non |_|o oui|_|;
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*Aide au recueil

1) Rappel des critéres d’inclusion :
- Enfant de moins de 1 an

- Et hémorragies intracraniennes extra-axiales (HSD, hémorragies sous arachnoidiennes)

» plurifocales, avec ou sans HR de tous les types
» ou unifocale avec HR de type 2 ou 3

- Et histoire clinique absente, fluctuante, ou incompatible avec les 1ésions constatées ou avec 1’age de 1’enfant.
Exclusion des diagnostics différentiels évidents (troubles de I’hémostase, AVP, traumatisme obstétrical compatible,

défenestration)

2) Catégories socio-professionnelles et niveaux d’étude (selon ’INSEE) :

1 - AGRICULTURE 5 - EMPLOYES

2 - ARTISANS, COMMERCANTS ET CHEFS 54 -
D'ENTREPRISE 55

10 - Agriculteur exploitant 52 - Emgloyé civil. agent de service de |2

21 - Artisan
22 - Commergant 2t assimilé
23 - Chef d'entreprise de 10 salariés ou plus

fenction publigue, zide éducateur
33 - Policier, militaire
Employé administratif d'entreprise
- Employé de commerce
36 - Personnel des services directs aux
particuliers

6 - OUVRIERS

CADRES, PROFESSIONS INTELLECTUELLES 61 - Ouwrier qualifié
SUPERIEURES 66 - Ouvrier non qualifié
; . 69 - Duwrier agricole
31 - Profession libérale 1
33 - Cadre de la fomction publique, efficier et
Eleve officier des armées
34 - Professeur et profession scientifique
oress pror : q 7 - RETRAITES 4
Medecins hospitaliers et internes des =
hépitaus 71 - Ancien agriculteur expleitant
35 - Profession de information, des arts et 72 - Ancien artisan, commercant ou chef
du spectacle d'entreprise 3
37 - Cadre administratit et commercial 73 - Ancien cadre =t professions
d'e nerep rise intermeédiaires 4
38 - Ingenisur et cadre technigue 76 - ancien employe et cuvrier

PROFESSIONS INTERMEDIAIRES

42

43

44
45

48

47
48

wn

dentreprise

Niveau de diplome en 5 catégories

Enseignement supérieur long : titulaire d'un dipléme de niveau supérieur & bac+2
(licence, maitrise, master, DEA, DESS, doctorat, dipldme de grande école, ...)
Enseignement supérieur court : titulaire d'un dipléme de niveau bac+2 (DUT, BTS,
DEUG, école de formation sanitaire et sociale, ...)

Titulaire d'un dipléme de niveau bac

Titulaire d'un dipléme de niveau CAP-BEP

Titulaire du brevet des colléges, du CEP ou sans dipléme

8 - AUTRES INACTIFS

81 - Chémeur n'ayant jamais travaillé
Instituteur et assimilg, canseiller 82 - Autre personne sans activitd
d'@ducation, maitre auxiliaire, maitre professionnelle

dinternat, surveillant d'externat
Professions intermédiaires de la santé
et du travail social

Clergé, religieux 9 - AUTRES
Professions intermédiaires
administratives de |z fonction publique 9% - Non renseigne inconnu oL jet

Professions interm édiaires
administratives et commerciales
dentreprise

Technician

Contremaitre, agent de maftrise Les ehdimeurs sont codés dans lewr ancienne profession

3) Classification des HR (selon Defoort-Dhellemmes) :

Tableau 1. Classification des hémorragies retiniennes

Type 1  Hémorragies intrarétiniennes, en flamméches, en taches ou ponctiformes, situées au

pole postérieur de |'ceil

Type 2 Hemorragies en dome preretiniennes, de petite faille, localisées au pdle posténieur de
I'eeil, autour de |la papille et le long des arcades vasculaires, ou en moyenne periphérie.

Elles sont isolées ou associees a des HR. de type 1

Type 3 Hémorragies multiples de tous types (intra, pré ou sous-rétiniennes), profuses, tapissant
toute la réfine ou l'éclaboussant jusqu'a la penphére, associées a un placard

hemarragigue premaculaire, uni ou bilatéral
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Annexe 3 : Test projectif du « Patte Noire »
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Patte noire - Consignes

I- Etape du « frontispice » (1° planche)

Je te présente patte noire
A ton avis, qui pourraient étre ceux-la ? (montrer parents)
Et ceux-la ? (montrer fratrie)

11- Classement des planches

Tout ¢a, ce sont les aventures de patte noire.

J’aimerais que tu mettes ici les images que tu aimes, et ici celles que tu n’aimes pas.
(Noter les caractéristiques du tri : attentif ? lapidaire ? etc... + éventuels commentaires spontanés sur les planches)

111- Histoires

(Prendre le 1° tas)
Maintenant, j’aimerais que tu choisisses avec quelles images tu vas me raconter une histoire. Tu peux les
garder toutes, ou une seule, ou quelques-unes, comme tu veux. Tu les mets dans 1’ordre, les unes derriére

les autres, comme ¢a (montrer) puis tu me racontes ton histoire.

(noter le numéro de la planche a laquelle [’enfant se référe, ainsi que tout ce qu’il dit. Noter aussi toutes les manifestations
cliniques, remarques, etc... Ne pas hésiter a lui demander de freiner ou répéter s’il parle trop vite pour notre rythme
d’écriture)

Idem pour le second tas

IV- Questions

En rangeant toutes les planches :

- Que va devenir patte noire ?

- La fée lui propose de réaliser 3 veeux. Que demande t-il ?
- Que pense t-il de sa patte noire ?
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Annexe 4 : Résultats non calculables (effectifs trop faibles)

Résultats non calculables du Tableau 5a : Facteurs pronostiques d’une scolarité normale (N=25)

Scolarité
Normale Anormale p
% %
Contexte
Retard psychomoteur 33,3 50,0 nc
ATCD 82,3 87,5 nc
Bilan paraclinique initial
HEA bilatérale 88,2 87,5 nc
HEA fosse post 5,9 0,0 nc
HIC 5,9 25,0 nc
EEG anormal 60,0 83,3 nc
Evolution
Epilepsie actuelle 0,0 12,5 nc
Atrophie 11,8 12,5 nc
Microcéphalie 0,0 28,6 nc
PEC paramédicale 70,6 100,0 nc
PN anormal 58,8 83,3 nc

ATCD : Antécédents

HEA : Hémorragie intracranienne extra axiale
HIC : Hémorragie intracérébrale

EEG : Electroencéphalogramme

PEC : Prise en charge

PN : test du "Patte Noire"

méd : médiane
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Résultats non calculables du Tableau 5b : Facteurs pronostiques du Vineland Communication (N=22)

Vineland communication : 4ge développemental

Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
% %
Contexte
Parents séparés 18,2 36,4 nc
Retard psychomoteur 40,0 33,3 nc
ATCD 90,9 81,8 nc
Bilan paraclinique initial
HEA bilatérale 90,9 90,9 nc
HEA fosse post 9,1 0,0 nc
HIC 9,1 18,2 nc
EEG anormal 57,1 83,3 nc
Prise en charge
Hospi réa 18,2 45,4 nc
Ponction 81,8 72,7 nc
Dérivation 72,7 81,8 nc
Evolution
Epilepsie actuelle 0,0 0,0 nc
Atrophie 9,1 18,2 nc
Microcéphalie 0,0 9,1 nc
PEC paramédicale 63,6 90,9 nc
Placement 91 54,5 nc

ATCD : Antécédents

HEA : Hémorragie intracranienne extra axiale
HIC : Hémorragie intracérébrale

EEG : Electroencéphalogramme

HR : Hémorragie rétinienne

Hospi réa : Hospitalisation en réanimation
PEC : Prise en charge

PN : test du "Patte Noire"
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Résultats non calculables du Tableau 5c : Facteurs pronostiques du Vineland Socialisation (N=22)

Contexte
Parents séparés
Retard psychomot
ATCD

Bilan clinique initial
Changement PC

Bilan paraclinique initial
HEA bilatérale
HEA fosse post
HIC
Diametre HSD
EEG anormal

Prise en charge
Hospi réa
Ponction
Dérivation

Evolution
Epilepsie actuelle
Atrophie
Microcéphalie
PEC paramédicale
Placement

Vineland socialisation : &ge développemental

Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
qualitatif guantitatif qualitatif guantitatif
% méd (25-75%) % méd (25-75%)
37,5 21,4 nc
57,1 25,0 nc
87,5 85,7 nc
33,3 50,0 nc
87,5 92,8 nc
12,5 0,0 nc
25,0 7,1 nc
8,0 (4,0-9,0) 8,0 (6,0-11,0) nc
60,0 75,0 nc
37,5 28,6 nc
100,0 64,3 nc
75,0 78,6 nc
0,0 0,0 nc
0,0 21,4 nc
0,0 7,1 nc
75,0 78,6 nc
37,5 28,6 nc

ATCD : Antécédents

Changement PC : Changement de couloir du périmetre cranien

HEA : Hémorragie intracranienne extra axiale

HIC : Hémorragie intracérébrale

HSD : Hématome sous dural

EEG : Electroencéphalogramme

HR : Hémorragie rétinienne
PEC : Prise en charge

méd : médiane
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Résultats non calculables du Tableau 5d : Facteurs pronostiques du Vineland Composite (N=22)

Contexte
Parents séparés
Retard psychomoteur
ATCD
Bilan clinique initial
Changement PC
Bilan paraclinique initial
HEA bilatérale
HEA fosse post
HIC
Diametre HSD
EEG anormal
Prise en charge
Hospi réa
Ponction
Dérivation
Evolution
Epilepsie actuelle
Atrophie
Microcéphalie
PEC paramédicale
Placement

Vineland composite : age développemental

Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
qualitatif guantitatif qualitatif quantitatif
% méd (25-75%) % méd (25-75%)
111 38,5 nc
37,5 36,4 nc
88,9 84,6 nc
14,3 63,6 nc
88,9 92,3 nc
111 0,0 nc
11,1 15,4 nc
8,0 (6,0-9,0) 8,0 (4,0-12,0) nc
60,0 75,0 nc
9,1 22,7 nc
77,8 76,9 nc
77,8 76,9 nc
0,0 0,0 nc
0,0 23,6
0,0 7,7 nc
55,6 92,3 nc
111 46,1 nc

ATCD : Antécédents

Changement PC : Changement de couloir du périmetre cranien

HEA : Hémorragie intracranienne extra axiale

HIC : Hémorragie intracérébrale

HSD : Hématome sous dural

EEG : Electroencéphalogramme

HR : Hémorragie rétinienne

Hospi réa : Hospitalisation en réanimation

PEC :Prise en charge

méd : médiane
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Tableau 5¢ : Facteurs pronostiques du Vineland Autonomie (N=22)

Données administratives
Délai consultation (j)
Durée hospi (j)

Contexte
Parents séparés
CSP défavorisée
Retard psychomoteur
ATCD

Bilan clinique initial
Changement PC
Trauma global

Bilan paraclinique initial
HEA bilatérale
HEA post
HIC
Diametre HSD
EEG anormal
HR grade 3

Prise en charge
Hospi réa
Ponction
Dérivation

Evolution
Epilepsie initiale
Epilepsie actuelle
Atrophie
Microcéphalie
PEC paramédicale
Placement
PN anormal

Vineland autonomie : age développemental

Normal (< 1 an de retard) Anormal (= 1 an de retard) p
qualitatif quantitatif qualitatif quantitatif
% méd (25-75%) % méd (25-75%)
1,0 (0,0-2,0) 2,0 (0,0-3,0) nc
14,0 (12,0-17,0) 15,0 (11,0-16,0) nc
14,3 33,3 nc
28,6 53,3 nc
50,0 30,8 nc
85,7 86,7 nc
40,0 46,2 nc
28,6 46,7 nc
85,7 93,3 nc
14,3 0,0 nc
14,3 13,3 nc
8,5 (6,0-9,0) 8,0 (4,0-11,0) nc
50,0 77,8 nc
57,1 60,0 nc
14,3 40,0 nc
85,7 73,3 nc
85,7 73,3 nc
28,6 40,0 nc
0,0 0,0 nc
0,0 20,0 nc
0,0 6,7 nc
71,4 80,0 nc
28,6 33,3 nc
71,4 60,0 nc

CSP : Catégorie socio-professionnelle

ATCD : Antécédents

Changement PC : Changement de couloir du périmetre cranien

Trauma global : impact cranien, ou fracture ou autre lésion cutanée de maltraitance (ecchymoses, morsures, brulures)

HEA : Hémorragie intracranienne extra axiale

HIC : Hémorragie intracérébrale
HSD : Hématome sous dural
EEG : Electroencéphalogramme
HR : Hémorragie rétinienne
PEC :Prise en charge

PN : test du "Patte Noire"

méd : médiane
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Résumé :

Le syndrome du bébé secoué (SBS) a précisément été défini recemment (2011) et son
pronostic cognitif & long terme est peu connu. L’objectif principal était de décrire le pronostic
cognitif, aprés I'age de 5 ans et demi, des enfants victimes du SBS. Les objectifs secondaires
étaient d’établir des corrélations entre le pronostic de ces enfants et leurs caractéristiques
sociales, psychologiques et médicales.

Cette étude épidémiologique, observationnelle, a propos d’une série de cas, est rétrospective
pour la majorité des données recueillies, et prospective pour I'évaluation cognitive de 23
enfants. Elle est monocentriqgue et porte sur des enfants hospitalisés au Centre Hospitalier
Régional Universitaire de Lille sur une période de 6 ans et 3 mois, entre janvier 2001 et mars
2007.

Parmi les 94 enfants inclus,13% étaient décédeés,12% polyhandicapés et 75% vivants non
polyhandicapés.

Parmi les 34 enfants vivants non polyhandicapés et testés, 76% avaient une scolarité normale
ou un an de retard, et 24% avaient au moins 2 ans de retard ou étaient scolarisés en milieu
spécialisé.

Le test du Vineland mettait en évidence une différence entre 'age développemental et I'age
réel des enfants allant de -1,4 ans a -1,0 an dans les axes communication, autonomie et
socialisation. Concernant la motricité, 90% des enfants avaient un age développemental
adapté a leur age réel.

Les résultats du WISC allaient de 91 a 98,5 aux indices verbal, spatial, mémoire de travail et
vitesse de traitement.

13% des enfants testés avaient une déficience intellectuelle.

Le pronostic global des enfants (décédés, polyhandicapés ou vivants non polyhandicapés)
était corrélé de facon significative a plusieurs facteurs. Le jeune &ge au moment du
secouement ainsi que des éléments de gravité initiale de I'enfant annongaient un mauvais
pronostic : troubles hémodynamiques, troubles de conscience, convulsions, états de mal,
caractére bilatéral des hémorragies intracraniennes extra axiales, présence d’hémorragie
intra-parenchymateuse ou de Iésions ischémiques, électro-encéphalogramme anormal,
hémorragies rétiniennes de grade 3, nécessité de ventilation invasive.

Le pronostic cognitif des enfants était corrélé au niveau socio-culturel des parents (pour le
Vineland communication et le WISC verbal), et au contexte de Iésions traumatigues cutanées
ou osseuses initiales, et donc de maltraitance répétée (pour le Vineland socialisation).

Chez les enfants qui survivent sans polyhandicap a la prise en charge initiale, il semblerait que
'environnement conditionnerait leur devenir cognitif. C’est le caractére réversible des
séquelles cognitives qui rend indispensable la prise en charge de ces enfants, au long cours et
de fagon multidisciplinaire.
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