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Introduction

1 Définitions et historique

1.1 Définitions et généralités

Le syndrome du bébé secoué (SBS) selon la HAS est un sous-ensemble de traumatismes craniens
infligés ou traumatismes craniens non accidentels (TCNA) dans lequel le secouement, seul ou associé
a un impact, provoque le traumatisme cranio-cérébral.

Les secousses en cause sont toujours violentes, produites le plus souvent par une saisie manuelle du
thorax du bébé sous les aisselles.

Il survient la plupart du temps chez un nourrisson de moins de 1 an et dans 2/3 des cas de moins de 6

mois (1).

L’hématome sous-dural (HSD) plurifocal ou multiple, [’hémorragie rétinienne (HR) et I’cedéme

cérébral constituent la triade classique du SBS mais ils ne sont pas toujours présents ni tous les 3

associés.
Le syndrome du bébé secoué est une forme de maltraitance.

Ce syndrome est appelé « abusive head trauma (AHT) » chez les anglo-saxons insinuant ainsi que les
mécanismes en cause ne sont pas uniquement liés a des secouements mais aussi ¢également a des coups

directs ou une strangulation.

1.2 Historique de la maltraitance

La maltraitance a toujours existé dans nos sociétés.

A Sparte, selon Plutarque, I’Etat décidait du sort des enfants des citoyens de plein droit. Une loi
attribuée a Lycurgue (1égislateur en 800 av J.-C) ordonnait que le bébé soit inspecté par le conseil des

Anciens. Des motifs eugéniques imposaient I’élimination d’un enfant handicapé.

Soranus, médecin grec, disait déja en 1’an 200 apres Jésus Christ qu’il ne fallait « pas confier un
nouveau-né a des femmes coléreuses ou ayant mauvais caractere car elles peuvent le laisser tomber ou

le secouer dangereusement ».



Le syndrome des enfants battus est décrit pour la premicre fois par le médecin légiste Ambroise
Tardieu en 1860 dans un article publié dans la revue Annales d’Hygiéene publique et de médecine
légale. 11 décrit la multiplication des sévices et les mauvais traitements exercés sur des enfants et les

manifestations cliniques, les circonstances et conséquences

de la maltraitance chez les enfants. Malheureusement il

-

. y . y . . SEVICES ET MAUVAIS TRAITEMENTS
Tardieu échoue dans sa tentative d’éveiller ’attention de ses | TS v

. , e v — TARDIEY,
contemporains. Ses travaux dérangent. ool

Figure 1: Ambroise Tardieu et sa theése (2)

Les médecins ont remarqué depuis plusieurs siécles que certaines 1ésions
infantiles résultaient de violences infligées aux nourrissons. Cette
maltraitance a longtemps ét¢ ignorée car I’enfant était la « propriété » de la :
famille tel un bien matériel. h 3 i«

Figure 2: Honoré Daumier “la correction paternelle” (2)

La découverte de la radiologie au XXéme siécle constitue un tournant avec la découverte des rayons X
par Roentgen en 1895 (1895 étant également I’année de naissance de John Caffey qui a révolutionné et

décrit les signes du SBS).

En effet en 1946, John Caffey, pédiatre et « pere de la radiologie » suggere que 1’association d’un
HSD a des fractures des os longs chez le nourrisson est le résultat d’un traumatisme non accidentel,
d’une maltraitance infligée a un enfant (3).

Son éleve Frédéric Silverman qui donnera son nom au syndrome de Silverman décrit les fractures

osseuses sans traumatisme chez des nourrissons sans antécédents médicaux (4).

En 1962 Kempe et Silverman décrivent les signes cliniques et radiologiques des enfants battus dans un
article The battered Child Syndrome (5) qui a eu un retentissement international. Cette publication est
a I’origine d’importantes lois aux Etats-Unis avec 1’obligation de signalement de violences physiques.
Ces lois ont été votées dans tous les états américains dans les cinq années suivantes, puis les pays

occidentaux ont fait de méme.
On the Theory and Practice of Shaking Infants

Its Poten L|=I Remidaal Effocts
of Permasent Brain Damage and Mental Rotardstion
¥ den ol M Pt

John Caffey est le pionnier dans la découverte du syndrome du
bébé secoué (« battered child syndrome »). En 1972 il

individualise le SBS de I’enfant maltraité (syndrome de

Silverman) pouvant survenir sans signe extérieur de violences (6). premm=asive | W o RO

{:‘.. plrglom e gy bl

b

Figure 3: article de Caffey publié en 1972(7)
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Publique en 2011(9).

1946 : Caffey

Gréce Antique - suggere que
800av).-C: I'association HSD
Eugénisme, 1860 : Tardieu a des fractures
inspection des décrit pour la des os longs chez 1972 : Caffey
nouveaux nés par premiére fois le le nourrisson est individualise le
le Conseil des syndrome des le résultat d'un SBS du syndrome
Anciens enfants battus TCNA de Silverman
Rome Antique II- 1895 : découverte 1962 : Kempe et 2017 :
Illéme s : théorie des rayons X Silverman recommandations
du Pater Familias décrivent les HAS concernant le

signes cliniques et SBS
radiologiques des
enfants battus

1.3 Historique de I'association entre maltraitance et hémorragies
rétiniennes

L’association potentielle évoquée entre maltraitance et HR date des années 1960. Des médecins
constatent des HR fréquentes chez des enfants subissant de la maltraitance.

D’apres un article de Till en 1968, les HR et rétro-hyaloidiennes sont considérées comme
pathognomoniques d’un HSD. Avant I’avénement du scanner cérébral, les ophtalmologistes sont ainsi

sollicités afin de rechercher un HSD en retrouvant la présence ou non d’HR au FO (10).

2 Epidémiologie
2.1 Incidence et prévalence

Le SBS est la forme la plus grave et la plus fréquente de maltraitance et de négligence envers les

enfants. Il constitue la cause la plus fréquente de déc€s traumatique chez les nourrissons dans les pays

a hauts revenus (11).

Selon une étude citée par le site web du CHU Sainte-Justine de Montréal en 2018, le «geste de secouer
un bébé ou un enfant de moins de deux ans serait beaucoup plus fréquent et se produirait dans 5 % des

familles», du Québec (12).

L’incidence du SBS varie entre 15 et 30/100 000 enfants de moins de 1 an. Si I’on rapporte ces

résultats au chiffre des naissances en France, on peut estimer que 120 a 240 nourrissons pourraient étre

concernés chaque année par cette maltraitance.
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Le pic d’incidence se situe entre 1’age de 2 et 4 mois. Un bébé sur 10, victime de secouements, décede.
D’apres une campagne de sensibilisation nationale réalisée par le Gouvernement, le taux de récidive
est élevé. Les bébés secoués 1I’ont été en moyenne 10 fois.

Une étude rétrospective réalisée sur 112 enfants démontre une répétition du secouement de 2 a 30 fois

dans 55% des cas (13).

Dans une série d’Alexander de 24 SBS en 1990, 17 enfants avaient des signes de maltraitance
préalable, 33% des hémorragies intracraniennes d’ages différents. Parmi les familles ayant plusieurs

enfants, 33% avaient un autre enfant déja maltraité (14).

L’incidence du SBS est sous-estimée. Il est difficile de recenser les cas les moins graves. En effet, les
chiffres publiés sont surtout constitués des cas les plus graves et séveres. De plus il est parfois difficile
de différencier entre traumatisme accidentel et non accidentel. Les proches du nourrisson alléguent

souvent un mécanisme de traumatisme accidentel : une chute du canapé, une chute des bras...

Deux articles démontrent la sous-évaluation de ’incidence du SBS :

- Le premier est celui de Chadwick. Il étudie le taux de mortalité de 283 enfants admis a
I’hopital pour traumatisme accidentel et répartis dans 3 groupes selon la hauteur de chute
alléguée par les proches : moins de 1m, chute de 1 a 3m et chute supérieure a 3m. Les résultats
de I’étude montrent que 7 enfants sur les 100 tombés de moins d’un metre sont décédés, aucun
des 65 tombés de 1 a 3 meétres ne décéde et un enfant des 118 tombés de plus de 3 métres
décéde. 11 constate une inadéquation des résultats et ne peut expliquer que par une sous-

estimation des cas de maltraitance (15).

- Le second est celui de Williams. 11 publie une étude prospective sur 398 chutes d’enfants
comparant 2 populations réparties selon le t¢émoin de la chute. Le premier groupe est constitué
des enfants qui ont fait une chute devant un témoin proche (53 enfants) et le 2™ groupe est
constitué des enfants qui ont fait une chute devant un témoin neutre ou témoins multiples (106
enfants). Il observe 3.8% de déces et 34% de traumatismes craniens graves lorsque le témoin
est un proche et 0% de mortalité et 0% de traumatismes craniens graves lorsque le témoin est
neutre ou multiple. Cette différence entre les 2 groupes est expliquée pour une sous-estimation

des cas recensés de maltraitance causés par les proches.

Pour Caffey, 2 millions d'enfants de moins de 18 ans souffrant de retards mentaux légers aux Etats

Unis pourraient avoir été victimes du SBS.
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L’incidence n’est pas une constante stable et varie en fonction du contexte mondial sanitaire et de
I’isolement engendré par celui-ci notamment pendant la crise sanitaire de la Covid-19.

Une étude a analysé¢ I’évolution de I’incidence et de la gravité du SBS chez les nourrissons en Ile-de-
France au cours des deux premicres années de la pandémie de Covid-19 (période 2020-2021) par
rapport a la période pré-pandémique (période 2017-2019). L’incidence de SBS est restée stable en
2020 puis a doublé en 2021 et sa mortalité a ét¢ multipliée par 9 (14).

2.2 Facteurs de risque
2.21 Facteurs de risque liés a I’enfant

Le SBS concerne principalement les nourrissons entre I’age de 0 et 12 mois avec une prépondérance
entre 3 et 6 mois.
La HAS, dans une synthése de la recommandation de bonne pratique, établit en juillet 2017 d’un point

de vue épidémiologique une liste de facteurs de risque identifiés et liés a I’enfant.

Ces facteurs de risque liés a I’enfant sont les suivants :

- Sexe masculin : les enfants victimes du SBS sont majoritairement des gargons avec un sex-
ratio entre 1,3 et 2,6. Ceci est confirmé dans plusieurs études notamment celle de Mireau qui
retrouve 72.7% de gargons (dans une série de 404 cas) (17) et 76% de garcons dans I’étude
d’Adamsbaum (13).

Les garcons plus fragiles ou plus souvent secoués ?
Deux hypotheses ont été émises : I’hypothése constitutionnelle et I’hypothése comportementale.
1- L’hypothese constitutionnelle émise par Caffey en 1972 qui évoque « I’immaturité du
cerveau » en comparaison au cerveau des filles avec une plus grande prévalence de collections
péricérébrales dites bénignes (18). L espace entre le cerveau et la boite cranienne serait plus
grande. Cependant la physiopathologie de ces épanchements n’est pas ¢élucidée.
2- L’hypothése comportementale : comportement des gargons qui engendrerait des circonstances

provoquant les secouements.

Les autres facteurs de risque sont :

- Prématurité ou complications médicales périnatales : taux de prématurité plus élevé (11 a
21%) que dans la population générale (7 a 8%) en raison d’une séparation néonatale précoce
imposée par la prise en charge des complications de la prématurité

- Séparation mére enfant en période néonatale expliquée par un manque d’attachement

- Grossesse multiple ou rapprochée
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Grossesse non désirée
Difficulté d’acquisition d’un rythme de sommeil régulier troubles du sommeil
Difficultés alimentaires

Interventions antérieures de services sociaux

Les pleurs ne sont pas considérés comme facteur de risque mais plutét comme élément déclenchant

d’un comportement de maltraitant.

2.2.2 Facteurs de risque liés a I’entourage

Le SBS peut survenir dans n’importe quelle famille quel que soit le niveau socio-économique.

11 est donc difficile d’établir un profil de 1’auteur des faits.

Cependant il existe des facteurs favorisants :

dépendance a I’alcool et drogues et isolement social
histoire de violences familiales, caractére impulsif
méconnaissance des besoins et comportements physiologiques d’un nourrisson

troubles de santé mentale

Une étude de Vinchon compare les traumatismes accidentels avec témoins et les traumatismes non

accidentels avoués, on retrouve une prévalence significative de problémes socio-psychologiques ou

psychiatriques, de déni de grossesse, mére isolée (19).

abuse VS accident

B accident

Figure 4:les facteurs de risque socio-familiaux de maltraitance (2)

D’apres les données de la littérature, 1’auteur des faits est principalement un homme.

Par ordre de fréquence il s’agit :

Majoritairement des peres biologiques (50%)
Des beaux-péres ou compagnons de la mére biologique (20%)
Les nourrices ou personnes qui s’occupent occasionnellement du nourrisson (18%)

Les meres biologiques (12% environ)

Une étude de 2011 compare les caractéristiques de 1’auteur des faits en fonction du sexe (20).

Selon cette étude lorsque 1’auteur des faits est un homme, la victime du SBS a une présentation

clinique initiale plus grave et un pronostic plus réservé.
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Tableau 1: caractéristiques de l'auteur des faits en fonction du sexe

Auteur des faits Homme ‘ Femme

Moyenne d’age (an) 27 34

Aveux oui non

Présentation clinique Pronostic plus réservé Pronostic moins réservé

Il peut survenir dans des couples dit stables. L’origine ethnique n’est pas un facteur significativement
plus associé au SBS.

Il est impossible de prédire 1I’apparition d’un SBS en fonction de la famille.

2.3 Les pleurs : facteur déclenchant et non facteur de risque ?

| é@ Les pleurs participent au développement normal du nourrisson. Il s’agit du seul

moyen de communication avec les parents et la famille.

Brazelton a étudi€ les pleurs du nourrisson en 1962 et a décrit la « courbe
normale des pleurs ». The crying curve met en évidence un phénomeéne croissant de pleurs pour

atteindre un pic a 6 semaines puis une décroissance du niveau de pleurs jusqu’a 12 semaines (21).

Une étude en 2006 réalisée par Barr et al. sur 273 bébés secoués en Californie a mis en évidence que la
courbe d’incidence du SBS reli¢e a 1’age avait une forme similaire a la courbe normale des pleurs. La
seule différence était que le pic d’age de I’incidence des SBS était de 12 semaines et non de 6
semaines. D’apres les auteurs, ce retard de 6 semaines du pic d’incidence par rapport au pic de pleurs
serait li¢ au retard de diagnostic du SBS. En particulier ceci serait expliqué par le fait que le SBS est
dans 35 a 50% une série de répétitions de secouements et le diagnostic serait posé sur le dernier

épisode de secouement d’une série ayant commencé 6 semaines auparavant (22).
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Si on compare les deux courbes (courbe des cas de SBS a gauche et courbe des pleurs a droite),
’age a partir duquel les cas de SBS sont reportés et hospitalisés suit la méme forme de courbe que

celle des pleurs quel que soit le motif donné par I’entourage au secouement (23).
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Talvik confirme la corrélation de I’age du pic de pleurs avec le pic d’incidence du SBS en 2008. 11
montre dans son étude que dans 88,5% des cas, les parents avaient consulté pour pleurs excessifs ou

irritabilité de I’enfant avant une admission a 1’hopital pour SBS ou décés (24).

Ainsi ces différentes études montrent le rdle important des pleurs comme facteur déclenchant du SBS

car source de stress et de frustration par I’entourage.

2.4 Circonstances de découverte

Il n’y a souvent pas de signe manifeste visible de maltraitance chez un bébé¢ secoué. On ne retrouve
pas de trace d’hématome, d’ecchymose, ni d’antécédent de fracture.

Dans la majorité des cas, les parents consultent aux urgences pédiatriques pour un motif de malaise
allant de la somnolence a la perte de conscience. Il peut exister un état de mal convulsif signe de

souffrance cérébrale.

Les bébés secoués peuvent présenter ces symptomes suivants :

8U

- IITltablllté & Difficultés a respirer ou
Muoins bon contact, pauses re.mnratnires o
_ Somnolence irritabilité, pleurs g R""d:é 'i“ ’t""" {
inhabituels \ gkl
- Vomissements
- Tremblements ou convulsions & ook — Mauvements
- Difficulté a respirer ou arrét respiratoire ol
- Perte de conscience Trsatiatototilae Diminution de 'appéti

e

Figure 5: les symptomes immédiats du SBS(25)

Les signes cliniques sont non spécifiques. Leur association est un critére majeur dans la suspicion de
SBS.

Les symptomes apparaissent immédiatement apreés le secouement. Il n’y a pas d’intervalle libre.

3 Diagnostic et diagnostic différentiel

3.1 Diagnostic

Le diagnostic de SBS n’est pas un diagnostic facile. Le diagnostic de certitude reposant sur les aveux

est rare. Le diagnostic est donc posé dans ce contexte a partir d’un faisceau d’arguments médicaux,

paramédicaux, sociaux, comportementaux et repose sur une multidisciplinarité.

11 est exceptionnel que le SBS soit découvert a la suite d’un examen ophtalmologique. La majorité des
enfants victimes de SBS sont hospitalisés en raison d’un HSD et doit faire rechercher d’autres atteintes

de maltraitance.
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Les 1ésions d’allure traumatique a rechercher sont :

- Lésions cutanées en particulier a type d’ecchymose ou hématome

- Lésions de la sphére ORL, notamment a I’intérieur de la bouche

- Découverte de fractures chez un enfant non déambulant

La HAS a établi des critéres diagnostiques reposant exclusivement sur les 1ésions objectivées par le

bilan et I’histoire rapportée et non sur les facteurs de risque (26).

Tableau 2: Probabilité du diagnostic de TCNA selon la HAS (26)

Probabilité du Diagnostic

de TCNA par secouement

Lésions retrouvées chez le nourrisson avec suspicion de SBS

CERTAINE HSD plurifocaux avec caillots a la convexité (vertex) traduisant la
rupture de veines-ponts,
ou HSD plurifocaux et HR quelles qu’elles soient
ou HSD unifocal avec 1ésions cervicales et/ou médullaires ;
PROBABLE HSD plurifocaux méme sans aucune autre 1ésion,

ou HSD unifocal avec HR intra rétiniennes limitées au pdle postérieur,
ou HR isolées touchant la périphérie et/ou plusieurs couches de la

rétine, qu’elles soient uni ou bilatérales.

AUGMENTEE SI
LESIONS ASSOCIEES

Iésions cérébrales hypoxiques diffuses ou de lacération ;
1ésions cervicales et/ou médullaires ;

fractures du squelette ;

ecchymoses en particulier de la face, du cou ou du torse ;

Iésions traumatiques, viscérales thoraciques ou abdominales

Lorsque le diagnostic est établi ou fortement suspecté, I’enfant doit étre considéré comme un

traumatisé cranien grave, a risque particuliérement ¢levé de manifestations convulsives et bénéficier

d’une hospitalisation en soins intensifs pédiatriques avec avis neurochirurgical.

Les autres ¢léments pouvant faire évoquer un TCNA sont selon la HAS :

1) les données de I’anamnése :

retard de recours aux soins, errance médicale

ou I’age de I’enfant, et apres ¢limination des diagnostics différentiels
attitude de 1’adulte minimisant les symptdmes de I’enfant ;
pleurs incessants difficiles a calmer a 1’origine ou non de consultations

antérieures

histoire clinique absente, fluctuante ou incompatible avec les Iésions cliniques
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* traumatisme quel qu’il soit
* histoire de mort(s) inexpliquée(s) dans la fratrie
2) Les données biologiques
=  Taux d’hématocrite inférieur a 30 % et/ou taux de plaquettes supérieur a 400

G/L sans explication

3.2 Bilan clinique et paraclinique

Un bilan clinique et paraclinique doit étre effectué exhaustivement s’il existe une suspicion de SBS
chez un nourrisson.

L’examen neurologique doit étre complet avec palpation de la fontanelle a la recherche d’un

bombement, mesure du PC, recherche d’ecchymoses sur le corps entier (qu’il faut photographier).

Figure 6. ecchymose de la joue chez un enfant
maltraité(27) Figure 7: ecchymose du pavillon de l'oreille (27)

Un scanner cérébral sans injection doit étre demandé¢, c’est I’examen de premiére intention en urgence.

L’IRM cérébrale doit étre réalisée dés que 1’enfant est stable hémodynamiquement, idéalement dans la

premiere semaine. Elle a un intérét pronostique et également
diagnostique en cas de doute sur le scanner initial. Elle permet un
bilan complet des ésions parenchymateuses et extra
parenchymateuses hémorragiques ou non ; elle permet de mettre en
¢vidence les ruptures de veines ponts (séquences T2*) sous la forme

d’images arrondies ou linéaires dites « en sucette » ou « en tétard ».

Figure 8: L'IRM confirme la rupture de veines ponts en montrant une
image dite « en tétard » (fleche a la convexité)(27)

En cas de doute diagnostique, une exploration cervicale et médullaire compléte doit étre effectuce.
Autres examens nécessaires :
- Bilan biologique (NFS, hématocrite, ionogramme, dosage des lactates, bilan d’hémostase)
- Radiographies de tout le squelette = échographie abdominale en fonction de 1’examen

clinique
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- EEG: alarecherche de crises infracliniques fréquentes

- Doppler transcranien : permet d’objectiver de maniére non invasive une HTIC

Fracture du fémur sans Fractures arrachements Fractures de cotes multiples

notion de traumatisme métaphysaires caractéristiques

Figure 9: radiographies du squelette caractéristiques de maltraitance(27)

3.3 Diagnostic Différentiel

Le diagnostic différentiel principal est le traumatisme cranien accidentel, mais dans ce cas 1’histoire

clinique doit étre parfaitement constante et concordante.

Seuls les traumatismes accidentels avec forte décélération (type accident de la route) peuvent entrainer
des HSD multifocaux et une rupture de veines ponts. Ces HSD sont alors associés a d’autres 1ésions
cérébrales, en regard d’un trait de fracture. Une chute de moins d’un 1m50 ne peut provoquer ni HSD

plurifocal ni HR diffuse et/ou bilatérale et n’entraine jamais I’association HSD et HR.

Tableau 3: caractéristiques des HR et HSD dans les TCA selon la cinétique

HR ‘ HSD
TCA faible cinétique Exceptionnelles, si présentes Rare si présent HSD unifocal

unilatérales jamais étendues

TCA forte cinétique Oui HSD multifocaux accompagnés d’autres
Iésions cérébrales en regard d’un trait de

fracture

Enfant de 2 ans avec une chute de 4 m qui présente un hématome extra-dural et des HR unilatérales :

Figure 10: Hémorragies en flammeéche le long des vaisseaux a droite, FO normal a gauche dans le cadre
d’un traumatisme cranien accidentel. Remerciements au Docteur Drumare, service des EVNO.
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Les manceuvres de réanimation cardiorespiratoire sont parfois la cause de lésions traumatiques mais
produisent rarement des HR. Les HSD ne sont pas décrits. Dans la série d’Odom composée de 46

patients ayant présenté un ACR prolongé, un seul a des HR punctiformes au fond d’ceil (28).

L’accouchement peut étre responsable d’un HSD asymptomatique précocement (< 72h) correspondant

a des phénomenes de compression « statiques ». Les HSD sont souvent pluri focaux. Ils sont

homogenes et de méme age et se résorbent spontanément en moins d’un mois.

Concernant les HR, elles peuvent exister dans un tiers des cas chez
des nouveau-nés asymptomatiques, plus fréquentes dans les

accouchements par voie basse avec extraction par ventouse (29). Il
s’agit d’une rétinopathie de Purtsher (HR par stase veineuse lors de

compressions thoraciques ou abdominales). Pour Kivlin elles

disparaissent dans les trois premicres semaines de vie. Ce sont

Figure 11: Exemple d’HR chez un nouveau-né.

généralement des HR nombreuses de type 1 et 2. > ’
Remerciements au Docteur Drumare, service des EVNO.

Des diagnostics médicaux, plus rares, sont a évoquer, ce qui n’exclut pas la possibilité de maltraitance

surajoutée :_les troubles de I’hémostase (pas de saignement dans I’espace sous dural), les

malformations vasculaires cérébrales (exceptionnels avant 1 an), maladies métaboliques, 1’ostéogenése

imparfaite (diagnostic différentiel uniquement de fractures diaphysaires et non métaphysaires).

3.4 Conduite a tenir de I'ophtalmologiste

L’ophtalmologiste est dans la majorité des cas sollicité afin de rechercher des HR et constituer alors un
critére diagnostique. Il est rarement la personne qui découvre de maniére fortuite des HR au FO. Mais
il doit étre prét a répondre rapidement aux demandes de consultation en cas de suspicion de TCNA.
Une caractéristique frappante du SBS est I’absence fréquente de preuves externes de traumatisme. Les
annexes oculaires et segment antérieur sont
tout a fait normaux.

Parfois il existe des ecchymoses sur le visage
mais si elles sont présentes il faut alors
rechercher un syndrome de Silverman.

Le FO doit étre réalisé par un ophtalmologiste
chez un nourrisson aux pupilles dilatées le plus
rapidement possible dés I’admission. Kivlin

montre la sous-estimation des hémorragies

retrouvées par les non spécialistes (30).

Figure 12: fond d'oeil chez un nourrisson avec RetCam® (31)
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En cas d’atypies (unilatéralité par exemple), ’examen du FO doit étre confirmé par un sénior.

L’absence d’HR n’élimine pas le diagnostic de SBS. De méme, la présence d’HR au FO fait suspecter

le diagnostic mais n’est pas suffisant a elle seule pour confirmer le diagnostic de SBS.

Néanmoins il n’est pas possible de dater les 1ésions au FO.

L’ophtalmologiste doit se méfier également des HR unilatérales si le FO n’a pas été réalisé des
I’admission aux urgences.

Prenons I’exemple d’un nourrisson diagnostiqué SBS a Calais. Le FO a ’admission aux urgences
retrouve des HR bilatérales. Le lendemain un FO est réalisé a Lille lors de son transfert. On constate

des HR unilatérales on en déduit la résorption rapide des HR.

Figure 13: schéma du FO d'un enfant victime de SBS. Remerciements au Docteur Drumare, service des
& !

L’ophtalmologiste doit insister pour que 1’enfant soit placé en proclive si une hémorragies bulleuse
pré-maculaire est présente afin de libérer la macula pour éviter une amblyopie. Il doit surveiller

I’enfant jusqu’a résorption compléte des HR. Il est impératif d’évaluer le comportement visuel afin de

déceler toute amblyopie.

Le dossier médical doit &tre bien tenu car il sera sujet a une saisie par le parquet. Les notes cliniques
doivent détailler soigneusement le nombre, 1’étendue, la forme, le type et la latéralité de tous les
résultats oculaires (avec ou sans figures dessinées a la main). La conclusion de I’ophtalmologiste joue

un réle important dans la décision du signalement. 1l affirme la présence d’HR et la compatibilité avec

un TCNA mais en aucun cas ne peut conclure au diagnostic de SBS.

La documentation photographique est essentielle : elle aide a I’analyse comparative et permet de
préciser I’étendue des lésions rétiniennes et de communiquer le résultat au personnel médical et aux
autorités. C’est un argument médico-l1égal. Les photographies peuvent étre réalisées facilement au lit

notamment avec la RetCam® et doivent étre de bonne qualité.
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Figure 14: photos retCam® au lit. Remerciements | Figure 15: photos au clarus dans le service.
au Docteur Drumare, service des EVNO. Remerciements au Docteur Drumare, service des
EVNO.

Les résultats doivent étre communiqués aux équipes responsables de la maltraitance des enfants. En
I’absence de ces équipes, I’ophtalmologiste doit honorer son obligation 1égale de signaler tout soupgon
via les voies de signalement. Le signalement d’un SBS est une dérogation du secret médical rappelée

dans le code de déontologie médical.

L’ophtalmologiste doit organiser une prise en charge a long terme en fonction du lieu ou sera I’enfant.
Parfois il doit proposer une prise en charge chirurgicale :

- HIV denses ne se résorbant pas assez rapidement

Décollement de rétine

Pelage de membranes vitréo-rétiniennes

4 Physiopathologie

41 Mécanisme des secousses

Selon la HAS, « le secouement est un mécanisme d’une grande violence au cours duquel le rachis
cervical subit un mouvement brutal en coup de fouet (whiplash) ». D’ailleurs, le SBS est aussi appelé
« whiplash shaken infant syndrome ». Le secouement est donc obligatoirement un geste violent et

volontaire.

Le bébé est maintenu par le thorax, parfois par les bras voire les membres inférieurs par I’adulte qui

effectue des mouvements de va-et-vient, pouvant étre répétés plusieurs fois.
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Les accélérations et décélérations au niveau de la téte sont plus importantes que celles appliquées au
niveau du thorax du fait d’un « coup de fouet ». Parfois la téte peut heurter une surface de

I’environnement.

Une étude expérimentale sur les singes en 1968 subissant des violences a type de coup de fouet
« whiplash injury » a demontré que des hémorragies cérébrales étaient retrouvées par un mécanisme
de déplacement rotationnel de la téte par rapport au cou sans impact direct de la téte (32).
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Figure 16: étude expérimentale sur les singes subissant des forces a type de coups de fouet (32)

Ce mécanisme d’accélération-décélération avait déja été décrit par Caffey en 1972 (18).
2 types de mouvements principaux sont réalisés par la téte du bébé lors des manceuvres de
secouement :
- Oscillations dans le sens antéropostérieur : le menton vient alors
frapper le thorax en avant et son occiput frappe son dos en arricre.

Le cerveau bascule d’avant en arriére et cogne contre les os du

crane.
Figure 17: lllustration des oscillations du
cerveau dans la boite crdanienne lors du
secouement (18)

- Mouvements rotatoires de la téte

Les manceuvres de secouement sont a 1’origine d’un phénomeéne appelé coup-contrecoup entrainant
des lésions a deux endroits ¢loignés du cerveau. Ceci est possible car le cerveau se déplace dans le

LCR dans la boite cranienne.

~ coup @ CONTRECOUP

Figure 18: coup et contre-coup (18)
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Le coup se produit lorsque le mouvement de la téte s’arréte brusquement et que le cerveau continue de
se déplacer vers I’avant pour heurter le crane. Le contrecoup est secondaire au coup. Il aggrave les
dégats lorsque le cerveau rebondit et frappe le coté du crane opposé.

Le contrecoup entraine des I€sions cérébrales localisées plus particuliérement au niveau du lobe

occipital a I’origine de symptomes visuels.

D’apres les travaux de biomécanique réalisés par le Pr Raul de I’institut médico-1égal du CHU de
Strasbourg, il faut une accélération angulaire de la téte du bébé d’intensité de 4000 a 9000 rad/s
équivalent a un plaquage violent au football américain ou un accident de la voie publique a haute
cinétique (33). Par comparaison, un « jeu de lancer en ’air », les tressautements d’une poussette, les

manceuvres de réanimation sont estimées a moins de 100 rad/s et ne causent pas de 1ésions.

Les secousses dans le cadre du SBS ne peuvent pas étre des

|

secousses de jeu comme le suggere Case (34). Les mouvements du
nourrisson dans le « tossing baby into the air » ne sont pas
suffisants pour obtenir des mouvements rotationnels et

antéropostérieurs de la téte du bébé. Dans ce jeu, la téte est alignée

avec le torse.

Figure 19: jeu du lancer de bébé en l'air (35)

4.2 Particularités du nourrisson

L’enfant n’est pas un adulte en miniature.

Les particularités anatomiques du nourrisson le rendent plus vulnérables et fragiles aux mouvements

de secousses (particuliérement avant 6 mois).

- Le nourrisson dispose d’une téte proportionnellement beaucoup plus lourde en comparaison au

reste du corps (12% du poids du corps chez le nouveau-né, prés de 2% chez un adulte). Notons
que I’enfant ne peut tenir sa téte qu’a partir de 4 mois en raison du poids de la téte. Ainsi les
forces d’accélération-décélération lors des secousses sont plus importantes.

- Des muscles du cou trop faibles pour maintenir la téte et ne peuvent résister a une extension

extréme. Ainsi les accélérations sont peu freinées.
- Le cerveau du nourrisson est au stade de développement. Il ne remplit pas toute la boite

cranienne. Il existe des espaces sous arachnoidiens (plus larges chez les garcons que chez les

filles) non présents chez I’adulte. Les structures cérébrales sont composées d’une plus grande

proportion d’eau et sont en cours de myélinisation. Le cerveau se mobilise donc davantage et

plus vite.
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Le créne du nourrisson est plus élastique (sutures souples, fontanelles non fermées) ce qui
rend les fractures moins fréquentes. Or la fracture absorbe de maniére importante les forces

transmises vers la profondeur (36).

La base du créne est plus souvent plate. Les mouvements de rotation sont plus amples (34).

Hypotonie du nourrisson et élasticité de la colonne vertébrale faisant amplifier les

mouvements. Les caractéristiques propres du rachis augmentent les mouvements des vertébres
entre elles et donc les mouvements de la téte par rapport au corps (vertebres cervicales
incomplétement ossifiées, avec facettes d’articulation horizontale et superficielles reliées entre

elles par des ligaments ¢élastiques sous-développés).

La plupart des neurones ne sont pas myélinisés a la naissance ainsi le cerveau des nourrissons
est vulnérable au risque d’épilepsie. Une crise convulsive survenue avant I’age de 3 mois est
considérée comme ¢€tat de mal convulsif et doit étre prise en charge en réanimation (19).

Le cerveau du nourrisson est plus réactif a I’cedéme post traumatique entrainant ainsi une

hypertension intra cranienne rapide aggravant 1’anoxie.

Ainsi I’'immaturité cérébrale constitue une circonstance aggravante des manceuvres de secousses.

Fontanelles non
fermées

Espaces dans la
boite cranienne

Téte plus lourde en
comparaison au
reste du corps

Neurones en cours
de my¢élinisation

Muscles du cou
faibles

Vertebres incomplétement
ossifiées

4.3 Physiopathologie des lésions

En France, le diagnostic de SBS est posé chez un nourrisson lorsqu’il présente un HSD et/ou des HR.

4.3.1 Physiopathologie des Iésions neurologiques : hématome

sous dural, Iésions axoniques

La Iésion neurologique entrant dans les critéres de diagnostic du SBS est ’HSD. Le mécanisme de

I’HSD est expliqué par la rupture d’une ou plusieurs veines cortico-durales encore appelées veines
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ponts qui sont responsables du saignement péri-cérébral. Ces veines ponts font le pont au niveau de
I’espace sous dural, espace entre la dure meére et I’arachnoide et relient le cerveau (mobile dans les
espaces méningés) a la dure-meére (fixée aux os du crane). Cet espace est virtuel et n’existe pas de
manicre physiologique.

Ces veines ponts ont leurs propres caractéristiques mécaniques : elles sont décrites comme élastiques,

et sont enclins a se rompre.

Figure 20: veines ponts non déchirées (37) Figure 21: veines ponts rompues(fleches)(37)

Les veines ponts (37) ont pour réle de drainer le sang venant du cortex cérébral et traversent les
espaces méningés sous arachnoidiens et sous duraux pour se jeter dans les veines de la dure mére ou
sinus veineux notamment le sinus sagittal supérieur. La rupture de ces veines ponts est due a la

mobilisation (mouvements de rotation principalement) du cerveau dans la boite cranienne.
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Figure 22 : Schéma montrant les veines ponts

Figure 23: mécanisme de I'hémorragie subdurale et
et le sinus sagittal supérieur (37)

sous arachnoidienne (38)

Figure 24: angiographie post-mortem montrant une
fuite du produit de contraste des veines ponts (17)

Figure 25: IRM frontale T1 injectée visualisation
des veines ponts parasagittales (17)
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Pour Wilkins, les forces rencontrées dans les traumatismes directs (en particulier traumatismes
accidentels) n’engendreraient pas de mobilisation suffisante du cerveau dans la boite cranienne et donc
pas de forces de cisaillement lors des accélérations décélérations linéaires suffisantes pour provoquer

des ruptures de veines ponts (39).

Les forces d’accélération et décélération provoquent également des cisaillements au niveau de la

substance blanche/substance grise et entrainent des Iésions axonales diffuses irréversibles. La

my¢linisation incompléte explique sa vulnérabilité.

4.3.2 Physiopathologie des Iésions ophtalmologiques :
hémorragies rétiniennes

La physiopathogénese des HR est multifactorielle, complexe et non totalement élucidée.

2 hypothéses principales se discutent :

- La premiére hypothése est nommeée théorie de la traction vitréo-rétinienne. Cette

hypothése est la plus retenue dans la littérature.

Cette théorie a été proposée pour la premiére fois par Greenwald et al en 1986 (40).

Des ¢études ont montré le role de la traction vitréo-rétinienne provoquée par le mécanisme
d’accélération et décélération répétitif dans 1’apparition d’HR et les 1€sions de rétinoschisis (41) (42).
Lors des mouvements de va-et-vient et les accélérations/décélérations provoqués par les secousses,
I’ceil dans la cavité orbitaire subit aussi des mouvements antéropostérieurs ainsi que des mouvements
rotationnels a I’origine des Iésions ophtalmologiques. Ces différents déplacements de 1’ ceil

multidirectionnels engendrent des lésions.

Le vitré et la rétine se déplacent a des vitesses différentes et se cisaillent [’'un sur I’autre entrainant une
rupture de petits vaisseaux sanguins situés au niveau de la rétine.
Le complexe cristallin-vitré est treés solidaire a cet age. Les mouvements de ce complexe provoquent

une traction importante sur les vaisseaux rétiniens auxquels la hyaloide postérieure adhére.
Massicote et al notent un décollement partiel du vitré hormis au niveau de la 1ésion rétinienne ou le
vitré est attaché a la membrane limitante interne confirmant ainsi le réle de la traction vitréenne dans

la formation des lésions hémorragiques rétiniennes (43).

Une étude expérimentale a été réalisée sur 51 porcelets en 2010 subissant une rapide rotation de la téte

sur le plan sagittal, coronal ou axial. Les résultats montrent que les porcelets présentaient 6 heures
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apres le traumatisme des I€sions intraoculaires dans des zones ou le vitré est le plus adhérent suggérant

que I’adhésion vitréo-rétinienne jouait un role dans I’apparition d’HR (44).

- La deuxiéme hypothése repose sur la théorie que les HR reflétent une conséquence secondaire

d’une autre pathologie ou facteurs.

Ces facteurs peuvent étre 1’hypoxie, I’anémie, la reperfusion, la dérégulation du systéme autonome
vasculaire, les coagulopathies associées, le taux de sodium, 1’é1évation de la pression intracranienne.
Selon cette théorie, a mesure que la pression intracranienne et I’hypoxie augmentent, il en résulte une
défaillance de la paroi capillaire du cerveau mais également de 1’ceil entrainant des HR augmentant en

taille et en nombre.

Au début du processus, I’HR se manifeste par quelques petites hémorragies centrales maculaires
situées dans une seule couche. Au fur et a mesure, davantage de capillaires fuient en particulier dans
les zones plus denses et métaboliquement exigeantes de la rétine, davantage d’hémorragies

apparaissent et fusionnent a la fois dans la rétine et dans le vitré (45).
Des HR bilatérales peuvent étre observées dans les populations non pédiatriques en particulier celles
soumises a de grandes variations de pressions générées de manicre externe ou interne y compris les

plongeurs en haute mer et haltérophiles (rétinopathie de Valsalva)(40).

Ces deux hypothéses et approches de la physiopathologie des HR ont un caractére médico-1égal

totalement différent.

La premiére hypothése est un argument fort dans le diagnostic de SBS. Selon la deuxieme hypothese
les HR peuvent étre retrouvées dans une variété de circonstances de traumatismes accidentels ou non,

SBS ou non.

La premiere hypothése semble néanmoins étre confirmée par les études utilisant I’imagerie par

tomographie a cohérence optique (OCT)(46).
5 Caractéristiques des atteintes neurologiques et
ophtalmologiques

5.1 Caractéristiques des atteintes neurologiques

Les deux caractéristiques neurologiques typiques du SBS constituant la triade classique sont I’HSD et

I’cedéme cérébral.
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5.1.1 Signes cliniques

Des symptomes généraux a type de vomissements, fatigue, altération du comportement, une hypotonie

ou crise d’épilepsie peuvent révéler un HSD.

L’apparition d’un HSD engendre une hypertension intra cranienne. Des troubles de conscience ou

somnolence peuvent apparaitre.

5.1.2 Signes radiologiques

Les caractéristiques de ’HSD dans le SBS :

- Plurifocaux : uni ou bilatéraux, associés ou non a des hémorragies sous-arachnoidiennes

- Présence de caillots au vertex (signant la rupture de veines ponts)

- Lalocalisation : faux du cerveau ou tente du cervelet est trés évocatrice du diagnostic

- Les HSD ne sont pas toujours visibles car ils peuvent étre masqués par 1’cedéme cérébral.

Le diagnostic est radiologique avec le scanner cérébral qui montre une zone hypodense en forme de

croissant. Un examen neurologique clinique complet doit étre effectué.

e
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HSD de la tente du cervelet

HSD plurifocal
interhémisphérique
(hyperdense, téte) et
péricérébral gauche
(hypodense, fleche)

HSD plurifocal du vertex
(fléches)

La prédominance au vertex de
I’hématome ou des caillots est
un élément essentiel (rupture
des veines ponts) en phase
aiglie

Figure 26: exemples d'hématomes sous duraux d’apres la Société Francaise de Radiologie(26)

Les I¢ésions cérébrales peuvent étre anoxiques, cedémateuses ou a type de contusion, localisées ou

diffuses, ou encore a type de lacérations cérébrales.

28




Les lacérations cérébrales sont des déchirures du parenchyme cérébral pouvant étre causées par des

fractures des os du crane.

Figure 27: lacérations cérébrales en pondération Tl (26)

5.2 Caractéristiques cliniques des atteintes ophtalmologiques
5.2.1 Lésions initiales ophtalmologiques

La prévalence des 1ésions ophtalmologiques au FO est de 60 a 95% selon les études, avec semble-t-il,
un consensus autour de 80-85% (47)(17) (48). Elles sont donc absentes dans environ 20% des cas.
Un SBS est donc possible sans 1ésion ophtalmologique.

Quand il existe des Iésions ophtalmologiques, elles sont bilatérales dans 80-90%, des cas.

D’apres une étude rétrospective de 121 cas entre 1992 et 2018 au CHRU de Nancy, la prévalence des
lésions ophtalmologiques au FO est de 63% (48).

Il s’agit d’HR dans 93,2 % des cas, d’un cedéme papillaire dans 9,5 % des cas et d’une HIV dans

3,4 % des cas.

Tableau 4: exemple de [’étude du CHRU de Nancy sur la répartition des anomalies oculaires retrouvées

(48)

Hémorragies rétiniennes 93.2%
(Edeéme papillaire 9.5%
HIV 3.4%
Bilatéralité des HR 83%

5.2.1.1 Les hémorragies rétiniennes : environ 80% des anomalies oculaires

Les HR au FO ne sont pas indispensables au diagnostic du SBS, néanmoins, la constatation de celles-
ci associées a HSD chez un enfant de moins de 3 ans rend le diagnostic de SBS trés probable (49).

Les HR constituent la manifestation rétinienne la plus commune dans le SBS.
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Elles se voient selon Defoort-Dhellemmes dans environ 80% des cas (de 50 a 100% selon les séries).

Absentes dans 20% des cas, elles ne sont donc pas indispensables au diagnostic de SBS.

Elles sont décrites selon :

Bilatéralité ou non : la plupart du temps bilatérales contrairement aux traumatismes craniens

accidentels. Mais elles sont unilatérales dans 10 a 17% des SBS.
Leur aspect (souvent avec un centre blanc qui constitue des agrégations de fibrine), taille (par
rapport au diametre papillaire), leur forme (flammeche, taches, punctiformes, en dome)

Leur localisation au pdle postérieur de I’ceil (péripapillaire, maculaire, le long des arcades

vasculaires) ou en périphérie du fond d’ceil (moyenne périphérie, ou extréme périphérie)

Leur localisation par rapport aux couches rétiniennes (pré rétiniennes, intra rétiennes

superficielles ou profondes, sous rétiniennes)(50)

Hémorragies pré-rétiniennes - En dome de petite taille (<1 diamétre
papillaire)
- En dome de grande taille (>1 diametre
papillaire)
Hémorragies intra rétiniennes - Intra rétiniennes superficielles

- Intra rétiniennes profondes

Hémorragies sous-rétiniennes

a)

d)

¢)

Les hémorragies superficielles sont localisées dans la couche RNFL. Elles respectent la

direction et forme des fibres RNFL

Hémorragies en flammeche : diffuses situées au pole postérieur, se résorbent en 6 a 12
semaines.

Hémorragies du nerf optique

Nodules de Roth

Les hémorragies intra rétiniennes sont localisées entre la nucléaire interne et la plexiforme

externe de la rétine. Elles sont denses, de couleur rouge foncé, aux contours nets et sont
observées lors de troubles affectant la couche capillaire profonde.

Les hémorragies sous-rétiniennes. Elles se produisent entre la couche des photorécepteurs et

I”épithélium pigmentaire rétinien. Les hémorragies sont de couleur rouge foncé et de forme
plus large avec des marges diffuses.

Les hémorragies sous hvaloidiennes ou pré rétiniennes. Elles sont en forme de « bateau »

ou de « D » et s’accumulent entre la hyaloide postérieure et la membrane limitante interne.

Les hémorragies dans le vitré
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Ci-dessous les rétinophotographies représentant différents types d’HR au FO (1) :

Figure 28: hémorragies intra-rétiniennes
superficielles "en flammeéches" (fleches noires)

Figure 29: hémorragies intra-rétiniennes "a centre
blanc" (fleches noires) et hémorragie rétro-
hyaloidienne (fleche jaune)

Figure 30 : hémorragies intra-rétiniennes
profondes "en taches" (fleches noires) et une
hémorragie rétro-hyaloidienne (fleche jaune)

Figure 31: hémorragies pré-rétiniennes en "perles
Jacobines" (fleches noires) et une hémorragie
rétrohyaloidienne (fleche jaune)

Figure 32: hémorragie en dome saillant dans le vitré avec coupe OCT maculaire sur I'HR.

Remerciements au Dr Drumare, service des EVNO
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Deux classifications sont présentes pour grader I’importance du tableau clinique selon le type d’HR.

1) Classification de la HAS 2011 ou classification selon Defoort-Dhellemmes

Classification des hémorragies rétiniennes selon Defoort-Dhellemmes

Type I | Hémorragies intra-rétiniennes, en flammeches, en taches ou ponctiformes, situées au

pole postérieur de 1’ceil

Type 2 | Hémorragies en dome pré-rétiniennes, de petite taille, localisées au pdle 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 HR 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 pré-maculaire, uni ou bilatéral

3A : semis jusqu’en périphérie

3B : en dome, rétinoschisis

Figure 33: classification Defoort-Dhellemmes (51)
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2) Classification selon la HAS 2017

Etendue en superficie des HR = selon 2 régions :

- Région 1 = pdle postérieur (centré par la fovéa)
- Région 2 = périphérie
Quantité des HR :
- Adiscret <10 HR
- B modéré > 10 HR mais < 50% de la rétine (ou région 1 si pas d’atteinte de région 2)
- Csévere = atteinte de > 50% de la rétine
Profondeur = qui dépend de la couche de la rétine atteinte :
- 1=hémorragies intra rétiniennes (exclut la région sous la membrane limitante interne)
- 11 = atteinte extra rétinienne = pré rétinienne sous la MLI, sous-rétinienne ou dans le vitré
Classification :
- grade 3 = atteinte de région 1 ou région 2 ou les 2, avec des plis rétiniens ou un rétinoschisis
- grade 2 = atteinte de la région 2 mais sans plus rétinien ni rétinoschisis
- grade 1=HR limitée a la région 1
Apres le grade on note 1’abondance des HR :
- A :discret
- B :modéré
- C:sévere
Puis on met la profondeur d’atteinte rétinienne :
- i

-l ce qui donne grade (1,2 o0u3; A, BouC;iouii)eton liste ensuite les atteintes associées

Les HR retrouvées dans le cadre d’un traumatisme accidentel sont rares. Quand elles sont présentes,

elles prédominent unilatéralement, sont peu nombreuses et se situent au niveau du pole postérieur (52).

Tableau 5: caractéristiques des HR en fonction du traumatisme crdanien

Traumatisme non accidentel Traumatisme accidentel
Fréquence Fréquentes Rares
Localisation Partout et s’¢tendent en périphérie | Pole postérieur
Latéralité Bilatérales Unilatérales
Profondeur Toutes les couches de la rétine

5.2.1.2 Hémorragie intra vitréenne, DR et décollement postérieur du vitré

Les hémorragies présentes sous la MLI peuvent pénétrer sous la hyaloide postérieure ou dans la cavité
vitréenne entrainant une HIV. Lorsque le sang diffuse dans le vitré, il en résulte une apparence trouble

de la rétine, effacant les détails rétiniens.
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Figure 34: hémorragie intra vitréenne modérée, effacant les détails rétiniens. Remerciements au Docteur
Drumare, service des EVNO.

Un cas de déchirure de 1’épithélium pigmentaire a été décrit dans le SBS dans les suites d’une HIV
chez un enfant ayant subi un secouement. L.’hypothése du mécanisme de formation d’une déchirure de
I’EPR est la contraction/rétraction du caillot de I’hémorragie sous rétinienne produisant des forces de

traction horizontales conduisant a une déchirure de I’EPR (53).

Les DR a I’examen initial sont extrémement rares. Un cas de DR rhegmatogene bilatéral a été décrit
chez un nourrisson de 2 mois victime de SBS. Au FO aucune HR n’était décrite. Apres analyse
génétique, un syndrome de Stickler avait été diagnostiqué (54).

Ce cas rare montre que des DR rhégmatogénes bilatéraux peuvent étre une présentation de SBS chez

une victime avec vitréorétinopathie héréditaire sous-jacente.

Figure 35: décollement de rétine bilatéral
sans hémorragies rétiniennes (54)

Figure 36: (4) Image échographique B-scan
sagittalement pres de la ligne médiane
verticale de I’eil droit (OD) démontrant un
décollement total de la rétine. (B) La vue
periphérique n’a montré aucune attache de
la rétine périphérique a la base du corps

vitré (54).
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5.2.1.3 Rétinoschisis maculaire et plis rétiniens : 10% des cas

Les plis rétiniens péri-maculaires ou para-maculaires et le rétinoschisis traumatique sont moins

fréquents que les HR survenant dans environ 10% des cas de SBS.

Le rétinoschisis maculaire est une division des couches de la rétine souvent causé par le sang intra
rétinien disséquant la couche nucléaire externe de la rétine interne. 1l est soit superficiel impliquant
uniquement la MLI, soit profond jusqu’a la couche des fibres nerveuses, parfois d’étendue
considérable.

Cela peut étre difficile de distinguer le rétinoschisis traumatique des hémorragies pré-rétiniennes car,
si le rétinoschisis traumatique implique des structures rétiniennes superficielles (par exemple MLI
et/ou couches de fibres nerveuses rétiniennes) il peut étre accompagné d’une hémorragie dans la cavité
du schisis. L’hémorragie recouvre alors la membrane créant des plis rétiniens au bord de la cavité sous
forme de bords surélevés (55).

De plus, il peut y avoir une HIV ou une hémorragie pré rétinienne sus jacente obscurcissant la vue.

Figure 37: rétinographies de schisis maculaires hémorragiques de [’ceil gauche et droit avec pli rétinien
hypopigmenté circumlinéaire au bord de la cavité (fleches noires) (54)

Figure 38: Image du fond d'oeil RetCam® avec coupes OCT. Les images OCT montrent la cavité du
rétinoschisis avec hémorragie sous la limitante interne s'étendant jusqu'au nerf optique (54)
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Figure 39: localisation des différents types d'hémorragies selon les couches rétiniennes (54)

Des techniques d’imagerie avancée, telles que I’OCT, ont confirmé la présence d’une traction vitréo-
rétinienne sur les apex des plis péri-maculaires entourant les cavités des schisis (56). Dans une étude
post mortem d’autopsie d’enfants victimes de SBS, le vitré s’est avéré attaché a la membrane limitante

interne dans les yeux présentant des cavités de schisis (57).

La présence de plis rétiniens circonférentiels entourant la macula est souvent associée a un mauvais
pronostic. Bien que les plis rétiniens et rétinoschisis ne soient pas pathognomoniques d’un SBS, il
n’existe que de rares cas faisant état de ces phénomenes chez des patients présentant d’autres

mécanismes de traumatisme cranien. Ils sont rarement retrouvés dans les TCA (58).

5.2.1.4 Hémorragies de la cavité orbitaire et des tissus orbitaires

Des hémorragies sclérales, de la gaine du nerf optique, des muscles, de la graisse orbitaire, peuvent

étre mises en évidence lors des études anatomopathologiques post-mortem.

Une étude sur des nourrissons en post mortem a montré que des Iésions des tissus orbitaires étaient
plus fréquentes dans le SBS que les traumatismes craniens accidentels sans fracture orbitaire. Les
hémorragies de la gaine du nerf optique et I'hémorragie intradurale du nerf optique sont également

significativement plus fréquentes dans le SBS (P < 0,0001) (59).

5.2.1.5 Atteinte du nerf optique : <10% des cas

Un cedéme papillaire peut étre visualisé, reflet d’une augmentation rapide de la pression intracranienne

constatée chez les bébés secoués. Il est rare et retrouvé dans moins de 10% des cas de SBS (60). Il est
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le résultat d’une interruption du flux axoplasmique et d’une non-perfusion des capillaires. Quand la
pression intra cranienne augmente soudainement, il existe une dilatation concomitante de la gaine du
nerf optique, créant alors une communication entre 1’espace intracranien et sous-arachnoidien avec la

gaine du nerf optique.

Dans I’étude de Kivlin, de nombreux patients avaient un cedéme cérébral initialement lors du

diagnostic de SBS. Seuls 4 enfants sur 95 avaient un eedéme papillaire (donc 4.2%) (49).

De plus les forces de cisaillement et d’étirement lors du secouement d’un nourrisson provoquent des

1ésions axonales au niveau du nerf optique. La détection du précurseur de la protéine Béta-amyloide
(béta-APP) en immunohistochimie s’est récemment révélée étre une méthode efficace afin d’identifier
des lésions axonales diffuses dans le cerveau d’un enfant victime de SBS.

Dans une étude de Gleckman, on retrouve des taux de béta-APP trés élevés chez des enfants atteints de
SBS, non présents chez les enfants sains ou enfants ayant été victimes d’un traumatisme accidentel. Ce
taux élevé de béta-APP est secondaire a des Iésions axonales diffuses du nerf optique dues au
mécanisme du secouement (61).

Cette technique est basée sur le fait qu’une 1ésion fonctionnelle ou physique de 1’axone conduit & une
interruption du flux axoplasmique et entraine une accumulation de substances transportées telles que

le précurseur de la protéine Béta amyloide (béta-APP) au niveau du segment de 1’axone endommagg.

5.2.1.6 Oculomotricité

Le strabisme acquis chez un nourrisson ou ’apparition d’un nystagmus doivent toujours faire réaliser
un FO afin de rechercher des Iésions oculaires (HR) ou neurologiques (par exemple cedéme papillaire

signe d’une 1ésion cérébrale). Un déficit pupillaire afférent relatif peut étre présent.

Des mouvements des yeux anormaux peuvent tre présents tels que le nystagmus ou le flutter.

Le nystagmus vertical est le plus souvent signe d’une pathologie intracranienne.

Un nystagmus pendulaire vertical de large amplitude a déja été décrit initialement (62).
Le nystagmus sensoriel résulte d’une pathologie bilatérale des voies visuelles notamment lors
d’hémorragies intra-oculaires alors que la perte visuelle corticale ne provoque généralement pas de

nystagmus sensoriel. La résolution du nystagmus coincide avec la clairance des HIV.

Un cas de flutter oculaire a aussi été décrit chez un nourrisson de 9 mois avec découverte d’un HSD

supra tentoriel bilatéral. Le flutter peut étre un signe révélateur d’'un TCNA (63).

L’attraction visuelle vers une cible périphérique est rarement réalisée au moment du diagnostic de

SBS. Si celle-ci est réalisée, des anomalies peuvent étre retrouvées en raison des nombreuses HR.
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Cas clinique : enfant diagnostiqué SBS a 10 mois présentant un HSD frontal droit et pariéto-occipital

bilatéral prédominant a droite s’étendant jusqu’a la tente du cervelet, avec HR profuses et bilatérales

au FO de grade 3.

. s . s BINOCULAIRE
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Figure 40: attraction périphérique montrant un déficit de
I'hémichamp gauche. Remerciements au Docteur Drumare.
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Figure 41 : illustration résumant les différentes lésions rétiniennes retrouvées dans le SBS(64)

5.2.1.7 Atteintes oculaires retrouvées lors d’autopsie

L’examen global peut retrouver (65) :

- Une hémorragie sous-durale bilatérale de la gaine du nerf optique présente sur 360°.

- Hémorragies rétiniennes de différents types

Fanrial i & Fartial Detach e st

P il

droit et a droite HR diffuses et hémorragies preé-
rétiniennes maculaires de l'oeil gauche (65) (65)

Figure 42: a gauche HR diffuses pré-rétiniennes de l'oeil | Figure 43: hémorragie sous durale et
extra durale de la gaine du nerf optique

38



Ci-dessous I’aspect pathologique macroscopique du nerf optique gauche d'un nourrisson de 7 mois

dont la cause du déces a été attribuée a un traumatisme cranien non accidentel.(66)

Figure 44: décoloration bleue (fleche bleue) caractéristique sur la surface extérieure du nerf secondaire a
une hémorragie de la gaine du nerf optique (65)

L’examen microscopique peut retrouver (67) :
- Des hémorragies intra rétiniennes éparses présentes dans toutes les couches de la rétine et
sous rétiniennes

- Décollement de la membrane limitante interne.

Décollement de la
MLI
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Figure 45: hémorragies rétiniennes et décollement de la limitante interne (65)
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Figure 46: examen microscopique x400, Figure 47: examen microscopique d'un pli périmaculaire
décollement hémorragique de la MLI (astérisque) avec MLI détachée (fleches) s'étendant sur

(fleche) avec le vitré au-dessus (astérisque) | un cratere hémorragique (66)
(66)09/05/2024 19:58:00

Dans la série de Kivlin sur 116 patients, un patient a I’autopsie avait un recul de 1’angle bilatéral.(49)

6 Pronostic et séquelles

6.1 Pronostic

Le pronostic du SBS est réservé. Le TCNA est la cause la plus fréquente de décés d’origine

traumatique dans la petite enfance dans les pays développés.
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Le taux de mortalité du SBS est trés élevé, estimé entre 10 et 25%. L’évolution fatale résulte soit d’un

¢tat de mal épileptique, soit d’une HTIC avec effet de masse sur le tronc cérébral.

Dans une série canadienne de King, a la sortie de I’hopital parmi 295 survivants, 22% des patients

n’avaient pas de séquelles, 55% avaient des séquelles neurologiques diverses et 65% un déficit visuel
(68).

Des taux ¢élevés de déficiences sont rapportés. Le pronostic du SBS est sombre en raison notamment
du retard diagnostique et retard de la prise en charge. Néanmoins, dans une étude de Vinchon (69)
¢tudiant le pronostic neurologique de 244 enfants suite a la mise en place d’un drainage de I’'HSD,
avec un suivi moyen de 36 mois, la plupart des enfants ont une vie considérée comme « normale » en

s’appuyant sur le score Glasgow Outcome

Scale.(GOS 5 : vie normale ; GOS 4 : déficits décéde
légers ; GOS 3 : déficits séveres ; GOS 2 : état ";‘ja‘:;;“ 0
végétatif ; GOS 1 : décés) mais ne prend pas en SE;UU;LS

compte les atteintes visuelles. e

« Vie normale » selon la GOS se traduit par

I’exercice d’activités normales (déficits

. . . Figure 48: pronostic neurologique avec un suivi moyen
neurologiques ou psychologiques mineurs) et le de 36 mois dans la série Lilloise de Vinchon (2)

fait de pouvoir exercer un métier.

Le pronostic est conditionné par la gravité du tableau clinique initial global qui dépend de la gravité du
traumatisme et de la sévérité de 1’épilepsie.

Les crises épileptiques prolongées aboutissent a des l€sions cérébrales irréversibles a cet age si elles ne
sont pas traitées.

Vinchon, montre que les enfants n’ayant pas bénéficié d’une réanimation ont des séquelles minimes
ou absentes. A I’inverse parmi ceux ayant nécessité une réanimation, le pronostic est plus réservé. 1/3

d’entre eux a une vie normale, 1/3 a des séquelles, 1/3 est dans un état végétatif ou mort (suivi a 3 ans)

Le pronostic vital est 1i¢ d’une part a la réactivité pupillaire et d’autre part au déplacement de la ligne

médiane cérébrale.

Dans une série de McCabe et Donahue (70), ils observent que les nourrissons dont les pupilles sont
réactives initialement survivent dans 100% des cas alors que 100% des nourrissons dont les pupilles
sont aréactives décédent. 86% des nourrissons décédent si la ligne médiane cérébrale est déviée au

scanner cérébral. La mauvaise réponse pupillaire est corrélée fortement au déces.
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Les facteurs de mauvais pronostics ont été recherchés dans une étude multivariée (71)

Age a ’admission, ceux étant plus jeunes sont plus vulnérables

Association de plusieurs types de crises épileptiques a la phase aigué

- Survenue d’un état de mal épileptique clinique ou électrique

Délai de prise en charge

Le pronostic visuel est conditionné a la présentation initiale du nourrisson et a la réactivité pupillaire.
McCabe et Donahue montrent également que les nourrissons ayant bénéficié d’une ventilation sont

associés a un pronostic visuel moins bon.
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Figure 49: Facteurs prédictifs de la vision finale dans le SBS. L absence de besoin de ventilation est un
indicateur de bon pronostic visuel (68)

Kivlin a montré qu’une réponse visuelle pauvre initialement ainsi que la réponse pupillaire faible et la
présence d’HR étaient fortement corrélées au décés de I’enfant.

Le bon état visuel initial ¢tait fortement corrélé avec une bonne vision finale et peu de séquelles
neurologiques.

Selon Kivlin, les plis rétiniens initiaux sont de mauvais pronostic (49).
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Figure 50: réaction visuelle initiale et survie dans [’étude de Kivlin (48)

41



6.2 Séquelles neurologiques

Les séquelles neurologiques sont les plus rapportées dans la littérature. Les études dépassant 5 années

de suivi sont trés rares et le taux de perdus de vue est extrémement élevé.

6.2.1 Séquelles a court terme

Si on compare avec les TCA il existe une surmortalité dans les TCNA.

Les Iésions cérébrales résultent le plus souvent de ’anoxie générale secondaire a I’absence de

respiration, a 'HTIC (cerveau n’est plus irrigué normalement), a I’hypermétabolisme (li¢ aux

convulsions). La prévention et la prise en charge rapide de I’anoxie sont primordiales dans le SBS.

L’épilepsie est tres fréquente dans les TCNA en comparaison aux TCA et peut se transformer en état

de mal épileptique. Le délai de prise en charge mais surtout la qualité de la prise en charge sont des

facteurs primordiaux. La présence et la localisation de ’hématome ainsi que 1’association a une

hémorragie méningée (surtout au vertex) sont des facteurs épileptogenes. Le sang en contact avec le

parenchyme cérébral conduit a la décharge épileptique focale. Les crises épileptiques secondaires au

SBS sont souvent pharmaco-résistantes et font partie des facteurs pronostiques. Le controle de

1”épilepsie est donc primordial.

processus occupant
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Figure 51: Iésions initiales a 12h du TCNA; atrophie
majeure a J20 secondaire a une épilepsie non

Figure 52: la spirale fatale(2)

L’HTIC peut étre mal tolérée. La chirurgie a pour but la décompression cérébrale lorsque I’HTIC est

mal tolérée. En premicre intention, il est réalis€¢ une ponction sous-durale fontanellaire. Vingt a 40 ml

sont retirés afin de soulager la pression.
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Figure 53: ponction sous durale transfontanellaire (2)

La découverte d’un hématome sous dural nécessite une surveillance neurologique. Une abstention

chirurgicale est de mise si ’HSD est asymptomatique ou paucisymptomatique, HSD de taille réduite,
effet de masse minime sur les structures cérébrales, absence de tension de la fontanelle.

Les HSD de petite taille se résorbent spontanément. Les hématomes de taille moyenne peuvent étre
drainés par un drainage sous duro-péritonéal interne sans valve temporaire.

Le drainage est indiqué si I’HTIC récidive ou persiste a la suite de 2 ponctions trans frontanellaires ou

si I’enfant se détériore cliniquement. L.’ablation des drains est effectué¢e 4 mois apres la pose.

Figure 54: drainage sous duro péritonéal(2)

Le secouement d’un nourrisson peut engendrer une ischémie tissulaire étendue au cerveau a la phase

aigué. La physiopathologie de I’ischémie tissulaire n’est pas clairement élucidée. Elle peut étre
secondaire au traumatisme, a I’épilepsie ou anoxique a la suite de troubles respiratoires.
Cette ischémie est visualisée sur le scanner par une hypodensité parenchymateuse étendue décrite par

certains auteurs par le « big black brain ».

Figure 55: Le scanner crdnien initial montre une hypodensité globale de I'hémisphere gauche fleche jaune
("big black brain") avec perte de la distinction gris-blanc chez un enfant de 6 mois victime de SBS (72).
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6.2.2 Séquelles a moyen et long terme

Les facteurs prédictifs d’un mauvais pronostic a long terme sont I’admission dans un service de soins
intensifs, la longueur du séjour passé a 1’hopital, les difficultés respiratoires et un faible score sur

I’échelle de Glasgow a la présentation initiale (73).

Dans une étude de Barlow, sur 25 enfants suivis sur 60 mois en moyenne apres le traumatisme non
accidentel, 68% ont un examen neurologique anormal, 36% ont des difficultés sévéres et sont
dépendants, 16% ont des difficultés modérées, et 16% des difficultés 1égeres (s’appuyant sur la

Glasgow Outcome Scale (GOS) tenant compte des déficits neurologiques dans la vie quotidienne (74).

Une cassure de la courbe du périmétre cranien (PC) est un signe prédictif de séquelles neurologiques.
Le PC est le reflet du degré d’atrophie cérébrale. L’¢étude de Laurent-Vannier, sur le suivi de 28 cas de
SBS en rééducation pendant 18 mois apres la sortie de neurochirurgie, a retrouvé une cassure de la

courbe de PC de 2.2 DS en moyenne allant jusque 4.4 DS.(75)
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Figure 56: courbe de périmétre crdnien de 2 sceurs jumelles. Décrochage du PC de l'une d'elle (courbe
inférieure) violemment secouée a 4 mois (73)

La microcéphalie signe souvent |’atrophie cérébrale retrouvée dans 32% des

cas (74). Les atrophies cérébrales constatées sont associées a un retard
psychomoteur important. L.a microcéphalie témoigne d’un ralentissement ou
de I’arrét de la croissance cérébrale apres le traumatisme. L’atrophie

cérébrale peut étre secondaire a une épilepsie incontrélable ou un HSD L

chronique. Figure 57: atrophie cérébrale (27)

Des séquelles motrices peuvent étre retrouvées a type d’hémiplégie ou de quadriplégie spastique,

hypotonie du tronc, ataxie, troubles de la marche et de la motricité finie. Les troubles moteurs sont
fréquents présents dans 38% des cas (hémiparésie 19%, quadriparésie 35%). Ils nécessitent des soins a

type de rééducation.
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Une hypoacousie peut étre décrite chez les nourrissons victimes de SBS en raison de Iésions cérébrales

mais cette derniére est treés rare (76).

Des crises convulsives peuvent apparaitre, rapportées dans 30% des cas. L’épilepsie post traumatisme

laisse une période de latence entre le traumatisme cranien et la crise en raison de remaniements et
I’inflammation des tissus et ’augmentation progressive de 1’excitabilité des neurones qui produisent
alors des décharges excessives. Ces crises sont différentes de celles observées en phase aigué.

11 s’agit le plus souvent de spasmes en flexion associés a d’autres types de crises partielles.

Des troubles cognitifs sont retrouvés a moyen et long terme. Des troubles de mémoire, une lenteur

d’information, un déficit intellectuel, des troubles de I’intégration visuo-motrice et attention sont
décrits.

Ewing Cobbs et al. ont effectué des mesures de développement sur les nourrissons et enfants victimes
de SBS, 1,3 mois apres le traumatisme en moyenne : 45% des enfants avaient un score entrant dans le
cadre d’un déficit cognitif et 25% dans le cadre d’une déficience mentale pour les tests moteurs. Une
déficience intellectuelle (QI<70) est rapportée dans 54%.

Dans une 2°™ étude, Ewing-Cobbs et ses collégues ont évalué les nourrissons SBS, 4,6 mois aprés le
traumatisme. Prés de la moiti¢ des enfants avaient des scores altérés pour la régulation émotionnelle et

qualité motrice.

Des troubles du langage sont fréquents dans 37 a 64% des cas (77). Ils incluent dysarthrie, un retard de

parole et de langage pouvant toucher I’expression, la compréhension, la syntaxe et le lexique.

D’autres études ont démontré que la plupart des enfants SBS montraient des retards de développement

et un retard mental. Des déficiences telles que des troubles d’apprentissage et des problémes de

comportement peuvent ne se manifester que lorsque 1’enfant va a 1’école (78).

Le cas d’un enfant a été décrit présentant des lésions cérébrales diffuses responsables d’une
hémiplégie spastique et d’un retard sévére du développement psychomoteur s’aggravant avec le
temps : le quotient de développement évalué a 55 a 15 mois régressant avec 1’age chutant a 40 a ’age

de 6 ans. Des troubles de comportement d’apparition retardée ont été notés (75).
Duhaime et al. constatent que 36% des enfants ont un devenir favorable et suivent une scolarité

normale, 14% ont un retard mental et 50% un retard sévere (47). Le recours a une scolarisation

spécialisée est élevé.

45



Ces enfants ont des séquelles psychologiques dues au traumatisme mais aussi aux conséquences

judiciaires car ils sont parfois séparés de leur famille.

Des troubles comportementaux sont décrits tels que I’hyperactivité, troubles de 1’attention, auto et
hétéro-agressivité, troubles autistiques et troubles du sommeil.

Barlow montre que 50% des enfants présentent des troubles de comportement (74).

Mais il peut étre difficile de faire la part des choses entre les séquelles des lésions cérébrales dues
au SBS et I’environnement peu propice a la stimulation de I’enfant avec perturbations

psychologiques.

6.3 Les séquelles ophtalmologiques : état actuel des
connaissances

6.3.1 A court terme

6.3.1.1  Surle plan oculaire

Les HR se modifient rapidement. Les hémorragies en tiche disparaissent en quelques jours.

L’évolution est le plus souvent favorable dans les jours et semaines suivant le traumatisme.

Figure 58: Evolution des Iésions au fond d'eeil. Remerciements au Dr Drumare, service des EVNO.

La régression des HR est assez rapide dans les grades 1 et 2 en moins d’un mois dans 90% des cas.

Parfois elles régressent totalement en 24-48H si elles sont superficielles et peu nombreuses.

La régression est plus longue dans les types 3.
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Au diagnostic

A 2 mois
Figure 59: évolution des HR sur 2 mois. Remerciements au Dr Drumare, service des EVNO.

Evolution avec suivi de 30 jours d’un rétinoschisis maculaire chez un enfant SBS (81)

7
/

Figure 60: hématome pré maculaire a J30 avec
régression du volume (81)

Figure 59: hématome prémaculaire JO (81)

Les cavités du schisis s’aplatissent généralement quelques semaines aprés le traumatisme mais elles

peuvent persister indéfiniment.
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Parfois durant le suivi on peut étre amen¢ a remarquer 1’apparition d’une nouvelle HR :

A 5 semaines

Figure 61: régression partielle des HR a I semaine et apparition d une nouvelle HR a 5 semaines (fleche),
probablement en raison d’'une récidive du secouement. Remerciements au Docteur Drumare, service des
EVNO.

Avec le positionnement semi- assis, les hémorragies sédimentent et libérent la macula. Le

positionnement est donc primordial afin d’éviter une amblyopie fonctionnelle.

Enfant verticalisé Enfant couche

Figure 62: effet de la déclivité sur les hemorragies rétiniennes(27)

Dans une étude de 2016, évaluant la cinétique de résorption des HR, les auteurs constatent que les
hémorragies pré-rétiniennes persistent souvent plusieurs semaines alors que les 1ésions intra-

rétiniennes se résorbent entiérement ou de moitié¢ dans les 1 a 2 semaines (80).
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Figure 63: nombre d'hémorragies intra-rétiniennes initialement puis sur plusieurs semaines (TNTC : too
numerous to count, mild to moderate (1-20 hémorragies)) (80)

Figure 64: image A de nombreuses hémorragies intra rétiniennes (fleche jaune) et quelques hémorragies
pré-rétiniennes (fleche bleue) Image B : 14 jours aprés : résorption des hémorragies intra-rétiniennes et
persistance des hémorragies pré-rétiniennes(80)

La rapidité de résorption des HR au FO montre que I’évaluation ophtalmologique doit étre précoce et
répétée. 1l est préconisé de réaliser un FO dés que possible dés I’admission de I’enfant,

préférentiellement dans les 24-48h.

Les hémorragies intravitréennes peuvent rapidement causer une amblyopie. L’HIV est de mauvais

pronostic. Chez I’enfant, elle se résorbe beaucoup plus lentement que chez I’adulte car le décollement
du vitré n’a pas été réalisé. Le plus souvent, le vitré ne se décolle pas dans les jours suivant la
constitution de I’HIV, il existe alors un risque élevé de traction et de DR.(81)

La chirurgie rétienne doit étre réfléchie et prudente car le pelage de la hyaloide postérieure, adhérente

a cet age, risque d’étre iatrogéne en provoquant des déchirures rétiniennes et une cataracte.

Dans une série de 5 patients ayant bénéficié d’une vitrectomie unilatérale ou bilatérale, en raison d’une
HIV dense bilatérale (3 patients) ou hémorragie rétro-hyaloidienne maculaire bilatérale (2 patients),
Matthews et Das (82) montrent que seuls les 2 derniers patients présentent en post-opératoire une
amélioration visuelle et une rétine d’allure normale. Pour ceux dont I’amélioration visuelle n’a pas été

notée, 1’acuité visuelle basse était justifiée par une cécité corticale.
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Un décollement de rétine peut survenir secondairement a I’HIV et une membrane épirétinienne peut se

développer, signe de la prolifération vitréo-rétinienne indiquant un dommage massif de la barriére
rétinienne. Une chirurgie de la rétine avec ré-application de la rétine et pelage des membranes doit

alors étre réalisée.

-]

Figure 65: image peropératoire montrant le pelage de la membrane épirétinienne secondaire a une
Prolifération Vitréo Rétinienne(83)

Un trou maculaire peut survenir. Une série de 5 cas de nourrissons avec trou maculaire a été décrit en
2006. Cette étude montre que la présence d'un trou maculaire dans le SBS est un résultat de mauvais
pronostic. Les patients atteints présentent généralement de graves déficits d’acuité visuelle, méme en
cas de réparation anatomique réussie. L'age médian du traumatisme était de 9 mois (intervalle : 6-

10 mois) et I'age médian du diagnostic du trou maculaire était de 10 mois (intervalle : 8-12 mois) (84).

L’apparition d’un trou maculaire survient donc assez rapidement apres le diagnostic de SBS.

Age at Final Anatomical

Patient Age at Diagnosis of Age al Size of Macular Hole
No. Trauma, mo Macular Hole, mo  Surgery, mo  Macular Hole, pm Status

1 6 8 8 700 Open

2 9 9 1 750 Closed

3 10 10 12 600 Closed

4 7 12 12 1500 Closed

5 10 11 NA 500 Open

Figure 66: caractéristiques des patients et trou maculaire dans l'étude de 2006(84)

Une cécité peut survenir. Elle peut étre secondaire a une hémorragie intravitréenne, plus rarement a

une atrophie optique par HTIC ou étre une cécité corticale par atrophie des lobes occipitaux.

6.3.1.2 Surle plan oculomoteur et orthoptique

Un examen oculomoteur est primordial dans le suivi avec recherche de paralysie cranienne, de

mouvements anormaux des yeux, de strabisme.
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L’amblyopie peut étre organique ou fonctionnelle (strabique).

La rééducation de I’amblyopie doit étre effectuée précocement en proposant une occlusion.

Une étude d’Elisa Bilski, effectuée au Centre Hospitalier Universitaire de Grenoble Alpes (CHUGA)
sur la période allant du 10 Février 2012 au 15 Janvier 2020 incluant 38 bébés secoués, a montré que
quinze enfants (45,45%) avaient des séquelles visuelles telles qu’un strabisme ou une cécité partielle a

la sortie d’hospitalisation initiale. (85)

Figure 67: strabisme divergent de [’eil gauche de petit angle chez un enfant de 6 mois atteint de SBS avec
hémorragie sous maculaire OG (reflet cornéen non centré a gauche). Remerciements au Dr Drumare.

Les parésies des paires craniennes a 1’examen initial ont été décrites par Kivlin (49).
Dans sa série de 116 enfants victimes de SBS, admis a I’hopital entre 1987 et 1998 pour un HSD

secondaire a un TCNA, un patient souffrait d’une parésie bilatérale de la VIéme paire cranienne, un

autre souffrait d’une parésie du III et 4 avaient une parésie de la latéralité.

6.3.2 A moyen et long terme

Les études rapportant un suivi a moyen ou long terme sont rares et les perdus de vue sont nombreux
bien que les troubles visuels soient fréquents (18 a 48%).
2 atteintes résument les séquelles visuelles
- Séquelles rétiniennes : traction vitréo rétinienne, ischémie rétinienne, décollement de rétine,
trou rétinien...
- Atteinte des voies visuelles et du cortex cérébral : cécité corticale, atteinte des voies optiques,

anomalies du champ visuel

6.3.2.1 Séquelles rétiniennes

Rares sont les études analysant les séquelles ophtalmologiques. Des cas cliniques isolés avec
anomalies rétiniennes sont rapportés.

Quelques semaines voire quelques mois apres régression des HR, des cicatrices au FO ont été décrites.
Ces cicatrices rétiniennes peuvent persister plusieurs années. On peut constater des zones de fibrose

sous rétinienne a la place des HR avec des zones d’atrophie rétinienne.
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Figure 68: FO 2 mois apreés
régression des HR (86)

A,b multiples zones de fibrose
sous-rétinienne résiduelle et
une pdleur papillaire de ['ceil
droit.

¢, d OCT maculaire montrant
une atrophie rétinienne
temporale marquée impliquant
la fovéa et des lésions
hyperréflectives sous-
rétiniennes (fleches),
correspondant aux zones de
fibrose sous-rétinienne
observées cliniquement

Des modifications pigmentaires périmaculaires peuvent étre retrouvées :

Figure 69: enfant de 3 ans avec fibrose sous rétinienne périmaculaire et modifications pigmentaires (86)

Les cavités de schisis traumatique ne se résorbent souvent pas et peuvent s’accompagner d’une fibrose

pré-rétinienne ou sous rétinienne, de modifications pigmentaires ou de trous maculaires.

Figure 70:. A : hémorragies rétiniennes multicouches initiales et rétinoschisis traumatique (fleches). B :2
ans apres, persistance du schisis avec fibrose pré rétinienne et anneau de fibrose sous rétinienne (86)
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Un trou maculaire de pleine épaisseur a été retrouvé plusieurs années apres le diagnostic de SBS chez

un enfant de 4 ans :

Figure 71: Fibrose pré-rétinienne et trous maculaires bilatéraux de pleine épaisseur (fleches jaunes) chez
un enfant de 4 ans victime de SBS (86)

Chez un enfant de 4 ans une MER s’est développée apres résorption d’une HR sous la MLI.

Figure 72: reflet cellophanique au fond d'oeil chez un enfant de 4 ans victime de SBS montrant une MER

La néovascularisation rétinienne en réponse a 1’ischémie rétinienne périphérique a été identifiée
comme une manifestation tardive importante chez les enfants victimes de SBS. Cela met en évidence

I’importance d’une évaluation de ces patients en réalisant une angiographie a la fluorescéine grand

champ.

Figure 73: angiographie a la fluorescéine avec effet masque des hémorragies, non perfusion rétinienne
périphérique (fleches)(63)

Le mécanisme de la non-perfusion périphérique n’est pas bien compris. On pense que plusieurs
facteurs sont impliqués notamment la stase veineuse, le cisaillement du réseau capillaire par le vitré et

la dérégulation autonome du réseau vasculaire rétinien secondaire a I’hypoxie et aux 1ésions cérébrales
(64).
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Un cas de néovascularisation du nerf optique a 2 mois de suivi a été décrit apres résorption d’un
rétinoschisis maculaire. A I’angiographie a la fluorescéine, il existait une diffusion de ces vaisseaux
ainsi qu’une non-perfusion rétinienne postéricure et médiane périphérique. Une photocoagulation

panrétinienne au laser argon a été réalisée (87).

Figure 74: membrane gliale pré-rétinienne associée a une atrophie optique 4 mois apres le diagnostic de
SBS(62)

Une série de cas de trois patients (88) (deux bébés de 4 mois et un enfant de 4 ans) ayant des

antécédents de SBS au cours de la premiére année de vie ont présenté un DR tractionnel dii a une

prolifération fibrovasculaire prérétinienne sévére. Une ischémie rétinienne périphérique et une

désorganisation vasculaire ont été notées lors de I'examen clinique.

Une étude de 1990 de Han et Wilkinson analysant les manifestations ophtalmologiques tardives du
SBS a suivi 6 enfants de 12 a 55 mois apres le diagnostic de SBS. Deux enfants avaient une acuité

visuelle réduite en raison d’un trou maculaire a I’endroit ou existait une hémorragie rétro-

hyaloidienne. 1/3 des enfants avaient un défect dans 1’épithélium pigmentaire en moyenne périphérie

qui n’était pas significative visuellement.

Kivlin est la seule a décrire que la myopie forte peut étre une séquelle de SBS a long terme en raison
d’une déprivation qui entraine alors 1’élongation de 1’ceil. Cette myopie forte était associée a une cécité

corticale (pas d’amélioration de 1’acuité visuelle avec correction optique adaptée).

6.3.2.2 Atteintes des voies visuelles

Les troubles visuels peuvent comporter des cas

- de cécité corticale

- de troubles du champ visuel

- de troubles de 1’oculomotricité.

Les Iésions des voies visuelles peuvent toucher le lobe occipital, les radiations optiques, le nerf
optique.

Dans le cadre d’une vision normale, deux voies existent dans le traitement de ’information visuelle :
b
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- Voie ventrale ou occipito-temporale : Reconnaissance de 1’environnement intégrant la
conscience (voie du « quoi »)
- Voie dorsale ou occipito-pariétale : déclenchement d’une action motrice a partir de la vision
(voie du « comment »)
L’information visuelle est alors transmise des aires visuelles primaires (ou cortex strié) V1 dans le
cortex occipital jusqu’aux aires visuelles extra striées occipitales V2, temporales V3 et V4, et

pariétales V3A et V5.

Voie dorsale:
“Comment”™

Voie venirale
"Quol®

Distribution de Finformation visuelie
Alre visuelle primawe V1

Alre visuelie V2

Aire visuelle V3

Aire visuelle V4

Alre visuelle V5

Lobe occipital

Lobe pariétal

Lobe temporal

Figure 81: voies visuelles corticales (89)

La cécité corticale est une perte de sensation visuelle liée a des I€sions bilatérales atteignant les voies
optiques en arriére du corps genouillé latéral dans les aires visuelles primaires situées dans les lobes
occipitaux. L’information sensorielle est normalement percue mais n’est pas bien intégrée.

Le globe oculaire est intégre, le fond d’ceil est normal et il existe une abolition du clignement a la

menace (par opposition aux cécités psychogenes).

Chiasma oplique
Corps genouillé latéral
Radations opliques
Cortex occipital

Corfex strig

Lésions pouvant éire a

Tlorigine d'un état de
cécité centrale

Lésions bi-occipitales &
longine d'un état de
cécité corticale

Figure 82: localisations possibles de lésions entrainant un état de cécité corticale(89)

Le champ visuel peut étre altéré en raison des I€sions cérébrales séquellaires. Une HLH ou une

quadranopsie homonyme peuvent étre retrouvées.
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Une HLH droite a été décrite chez un enfant de 12 ans victime de SBS a I’age de 4 mois. L'1RM
cranienne montrait des Iésions cérébrales bilatérales au cortex postérieur, avec des I€sions plus

importantes au niveau du cortex gauche (90).
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Figure 75: concordance lésions cérébrales et anomalies au CV (89)

Une série italienne a suivi 6 enfants SBS pendant en moyenne 27 mois (entre 4 et 40 mois). Un enfant
sur 6 présentait une cécité corticale, 3 enfants des déficits au champ visuel et 3 présentaient un

strabisme. Aucun des cas n’a montré d’erreurs réfractives significatives (91).

6.3.3 Délai d’apparition des séquelles

Le délai d’apparition des séquelles est différent en fonction des séquelles et il peut exister un

intervalle libre entre le TCNA et les anomalies retrouvées chez I’enfant.

Dans I’étude UCL de 1995 en Belgique, Bonnier et Nassogne (92) ont suivi 13 enfants pendant en

moyenne 7 ans de maniére prospective.

Deux groupes se distinguaient dans le suivi :
- Un groupe « sans intervalle libre » : 7 enfants sur 13 avaient d’emblée des séquelles séveres
dans les suites du secouement dans les premiers mois de vie (cécité, hémiplégie...)
- Un groupe « avec intervalle libre » 6 enfants sur 13 ayant totalement récupéré qui
développaient par la suite des anomalies entre 6 mois et 5 ans apres le TCNA. Une
hémiparésie apparaissait vers 18 mois, un retard psychomoteur vers 24 mois, des troubles du

comportement entre 3 et 6 ans.
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Séquelles cliniques % des enfants atteints Délai d‘a:pp'arition apres
(UCL) I’épisode
Décés 8-10 immeédiat
Cecité 8 Immédiat
Atteinte visuelle sévére 12 immeédiat
Tétraplégie, hémiplégie 25 dans le ler mois
Cassure de la courbe de croissance du PC 33 détectée aprés 4 mois
Hémiparésie 17 1 an
Retard psychomoteur 75 lan
Epilepsie 33 dans les 2 ans
Troubles du comportement 50
Syndrome anxieux 17
dans les 4 ans
Syndrome autistique 33
Agitation -+ 17
Retard mental 92
QI de 50470 33
QI de 70 4 80 & dans les 5 ans
QI >80 17
Troubles scolaires 92 dans les 6 ans

Figure 76: séquelles neurologiques rencontrées chez les bébés secoués, tableau extrait du libre Le bébé
secoué ; traumatisme cranien du nourrisson / éd. Par Dominique RENIER

Cet intervalle libre est variable en fonction des séquelles pendant le suivi :
* 75 % de retard du développement psychomoteur a 1 an,
* 33 % d'épilepsie a 2 ans,
* 50 % de troubles du comportement a 4 ans,

* 92 % de retard mental a 5 ans.

Au total, 1 seul enfant (8 %) 4gé de 5 ans est en bonne santé et se développe sans probléme. Tous les

enfants de 1'é¢tude de 'UCL nécessitent une rééducation spécialisée.

Ce délai d’apparition s’explique par les étapes du développement cérébral. Un suivi de ces enfants est

indispensable afin de déceler les séquelles et de proposer une prise en charge thérapeutique adaptée.

D’un point de vue médico-légal, ce tableau montre I’intérét de dater la consolidation tardivement afin

de ne pas méconnaitre des séquelles qui pourraient survenir a 1’dge préscolaire et scolaire.
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7 Enjeux juridiques du SBS et aspect médico-légal des
séquelles ophtalmologiques

7.1 La procédure de signalement et enjeux juridiques

2 procédures existent en fonction de I’urgence de la situation :

- Situation non évaluée, pré évaluée : il n’existe pas de réelle suspicion de maltraitance mais le

contexte médico-social est

5 3
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1t t hez 1 £ d
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a une information
’ SO Cellule départementala{CRI s
préoccupante adressée a la g e ek etk Y
E = préoccupantes = 3
CRIP (cellule départementale 5 Conaaifle st ormie les peotissonnals 3
£ Assure une analyse de premier niveau 3
. . T t pour évaluation et trai
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départemental

danger ou risquant de |"tre

Figure 77: arbre décisionnel juridique de l'enfant en danger (2)

Si le diagnostic de TCNA par secouement est suspecté ou posé, I’enfant doit &tre protégé et

hospitalisé. L’enfant est alors victime d’une infraction pénale. Un signalement urgent doit étre fait.

L’objectif du signalement est de protéger I’enfant. Il entraine le déclenchement d’une double

procédure civile et pénale sans délai.

- Procédure civile : le procureur de la République peut délivrer une ordonnance de placement
provisoire (OPP) ce qui garantit la protection immeédiate de I’enfant et d’éviter que les parents
puissent garder 1’enfant. Cette décision est sans appel.

- Procédure pénale : I’enquéte pénale permet de rechercher I’auteur des faits et de le
poursuivre. Si la responsabilité des parents est écartée par I’enquéte pénale, il n’est pas
nécessaire de délivrer une OPP et I’enfant pourra rentrer au domicile parental. En cas de déces

et d’obstacle médico-1égal, le procureur ordonne une autopsie.

58



Contenu du signalement :

La personne qui signale ne doit pas cibler une personne comme auteur des faits. Elle doit différencier :

faits constatés des propos relatés. Tout élément de datation des Iésions doit étre exclu.

Les peines encourues par 1’auteur des faits vont de 5 ans d’emprisonnement a 30 ans de réclusion
criminelle. Si le secouement constitue un crime, le Code pénal prévoit pour I’auteur des faits :
e 20 ans de réclusion criminelle pour le cas de violences aggravées entrainant une mutilation ou
une infirmité permanente (articles 220-10 et 132-23 du code pénal)
e 30 ans de réclusion criminelle pour le cas de violences aggravées ayant entrainé la mort sans

intention de la donner (articles 222-8 et 132-23 du code pénal)

7.2 L’aspect médico-légal des séquelles ophtalmologiques et
indemnisations qui en découlent

Le suivi a aussi un but médico-légal car ’importance des séquelles peut jouer d’une part sur la peine

encourue par I’auteur des faits et d’autre part sur les dommages et intéréts reversés a cet enfant.

L’expert
Il est choisi parmi les professionnels de santé figurant sur la liste de la cour d’appel.

- Dans un premier temps, I’expert doit établir le lien entre secouement du bébé et les 1ésions

constatées. Il s’appuie sur les données médicales et I’histoire. Il précise la date du secouement,
parfois une estimation est donnée avec au maximum une fourchette de 24h.

- Dans un second temps, il doit évaluer les conséquences dommageables li¢es a cet événement

et il sollicite alors des mesures d’expertises afin d’identifier les préjudices déja constitués et a
venir et les séquelles prévisibles. Cette estimation de préjudices est réalisée afin que la victime
soit indemnisée.
Pour obtenir I’indemnisation définitive de son préjudice corporel, la victime doit étre consolidée c’est-
a-dire que la situation médicale doit étre stabilisée (souvent déclarée a I’age de 18-20 ans). Des

¢valuations tous les 2 ans environ de la situation sont effectuées par les experts (expertises d’étape).

Les séquelles peuvent participer a différents préjudices :

Préjudices patrimoniaux
- Dépenses de santé actuelles et futures : psychomotricien, ergothérapeute, kinésithérapie
- Préjudice scolaire : indemnisation de la renonciation a une certaine scolarité, cotit de I’aide
personnalisée ou éducation spécialisée

- Frais de logement et véhicule adaptés : aménagements du domicile et véhicule
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Préjudices extra patrimoniaux

Souffrances endurées physiques et psychiques (temporaires ou permanentes)
Préjudice d’agrément : activités sportives, loisirs

Déficit fonctionnel permanent ou temporaire : les incapacités

Sur le plan ophtalmologique, les séquelles peuvent participer a différents préjudices :

Préjudice esthétique : présence d’un strabisme

Préjudice scolaire, professionnel : acuité visuelle incompatible avec la profession

Déficit fonctionnel : incapacité a conduire une voiture (acuité visuelle ou altérations au CV
non compatibles avec le permis de conduire)

Préjudice d’agrément : loisir non compatible avec [’acuité visuelle comme le tir ou contre-
indication a des sports de combat (boxe)

Préjudices patrimoniaux : dépenses de santé (frais consultations ophtalmologiques et
orthoptiques, frais de déplacement pour les visites médicales), frais de véhicule adapté,
assistance par une tierce personne si malvoyance, chien d’assistance

Préjudices extra patrimoniaux : souffrance psychique endurée par les séquelles

ophtalmologiques, difficulté d’intégration dans la société.

Ainsi la détection de séquelles ophtalmologiques est primordiale et participe a I’évaluation des

préjudices et donc au montant de I’indemnisation.

Pour étre indemnisé, la victime peut choisir entre la voie civile ou pénale.

La voie civile : repose sur le fait que le responsable est condamné a indemniser la victime.
Cette voie ne se prononcera pas sur la culpabilité ou sur la peine.
La voie pénale : le juge se prononcera sur la culpabilité et peine du responsable. La victime

peut se constituer partie civile

En principe 1’auteur des faits est condamné a indemniser directement les victimes. Cependant il arrive

que l’auteur ne puisse étre identifié ou soit insolvable. Dans les cas graves d’infirmité permanente,

I’indemnisation peut représenter plusieurs millions.

Pour ces raisons, la victime peut saisir la commission d’indemnisation des victimes d’infractions

(CIVI). La CIVI se charge de I’indemnisation de la victime (auteur des faits inconnu ou insolvable) et

peut étre saisie jusqu’aux 21 ans de la victime. Sa saisine permet a la victime de percevoir plus

rapidement les indemnités versées par le fonds de garantie des victimes (FGTI) qui se retournera

ensuite contre ’auteur du secouement.
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8 Problématique et objectifs de I’étude

Peu de références aux séquelles visuelles sont décrites a long terme, c’est-a-dire des années apres le

TCNA, surtout a I’age scolaire a partir de 6 ans.

Des petites séries de 2-3 enfants quelques années apres le TCNA ont étudiées le versant ophtalmologique

des séquelles mais sont peu nombreuses.

Il n’existe pas d’études récentes examinant les séquelles visuelles comprenant une série de patients

avec un recul conséquent.

La seule ¢étude ophtalmologique, comprenant une grande série de patients, est celle de Kivlin réalisée
entre 1987 et 1998 qui comprenait une période de suivi allant de 1 mois a 5 ans avec un recul moyen

de 21 mois sur 55 patients (des 116 au départ). Mais cette étude a été publi¢e il y a 26 ans.

Nous avons remarqué dans le service des EVNO du CHU de Lille qu’un grand nombre d’enfants gardait
des séquelles visuelles. Initialement, le tableau clinique est spectaculaire avec des HR éclaboussant le
pole postérieur et la périphérie du FO associées a des I€sions cérébrales importantes.

Il nous semblait indispensable de réaliser une série étudiant les séquelles visuelles avec un recul d’au
moins 5 ans sur le TCNA.

Pour avoir une série plus importante, nous avons repris une étude de 2017 réalisée dans le service

comprenant 27 patients.

L’objectif principal est de décrire les caractéristiques des séquelles visuelles a long terme observées

chez des enfants victimes de SBS, 5 a 10 ans aprés le diagnostic de TCNA.

Dans les objectifs secondaires, on souhaite :

- Etudier I’association entre la gravité des HR initiales lors du diagnostic de SBS et la gravité des
atteintes ophtalmologiques détectées avec un recul entre 5 et 10 ans

- Analyser la corrélation entre temps de résorption des HR et séquelles ophtalmologiques

- Examiner la corrélation entre la gravité des séquelles ophtalmologiques et la gravité des

séquelles neurologiques a long terme
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Matériel et Méthodes

1 Type d’étude

Nous avons réalisé une étude épidémiologique descriptive analytique rétrospective incluant 52 patients
qui s’est déroulée en 2 parties entre février et avril 2017 et reprise entre mars 2022 et novembre 2023,
au Centre Hospitalier et Régional Universitaire de Lille dans le service des Explorations Visuelles et

Neuro-Ophtalmologie (EVNO).

1.1 Critéeres d’inclusion

Les patients inclus dans 1’étude étaient les enfants dgés entre 6 et 11 ans en 2017 (nés entre 2006 et
2011) et les enfants agés entre 5 et 11 ans en 2023 (nés entre 2012 et 2018). Notre étude comprend
donc les enfants nés entre 2006 et 2018 qui présentaient des HR pendant leurs deux premiéres années

de vie, associées a un HSD, victimes de TCNA par secouement et aveux reconnus.

1.2 Critéeres d’exclusion

Les critéres d’exclusion était la présence d’HR causées par un traumatisme accidentel, ou sans
diagnostic de TCNA par secouement certain, 1’absence d’aveux reconnus méme en cas de forte

suspicion clinique.

1.3 Recueil des données

Nous avons sélectionné les enfants faisant partie de la base de données des EVNO qui répondaient aux
critéres d’inclusion.

Ces enfants avaient été examingés initialement dans le méme service ophtalmologique. Un appel
téléphonique a I’adulte responsable de I’enfant était effectué afin d’obtenir le consentement pour une
consultation ponctuelle ophtalmologique. Si le responsable 1égal acceptait le rendez-vous médical
ophtalmologique, une convocation dans le service était alors envoyée.

Chaque consultation se déroulait lors d’une demi-journée et comprenait un interrogatoire de 1’adulte
accompagnant afin de s’assurer du diagnostic, des criteéres d’inclusion et d’exclusion. De nombreux
examens ¢étaient réalisés. Tous les patients ont bénéficié¢ d’un examen dans le méme centre et par les

mémes techniciens et examinateurs.

Les données ophtalmologiques initiales lors du diagnostic de SBS (grade des HR) ont été recueillies a

partir du dossier médical de 1I’enfant. Ces données sont centralisées dans un méme logiciel.
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Les données neurologiques, le terme de 1’accouchement, les antécédents, la radiographie du squelette
entier réalisée initialement lors du diagnostic ont été recueillis a partir du logiciel institutionnel
« Sillage », des dossiers médicaux physiques archivés lorsque cela était possible (courriers médicaux,

correspondance entre professionnel de sant¢).

2 Population de I'étude

2.1 Interrogatoire

L’interrogatoire de 1’adulte accompagnant était effectué afin de s’assurer du diagnostic, des facteurs de
risque liés au nourrisson avant le TCNA, les facteurs de risque liés a la famille.

L’interrogatoire comprenait des questions liées au suivi ophtalmologique et neurologique. Il
s’appuyait sur les éventuelles séquelles neurologiques mais aussi sociales, les troubles de
comportement, la scolarité de 1’enfant.

On confirmait avec I’accompagnant I’existence d’un aveu de I’auteur des faits afin d’étre certain que

I’enfant pouvait intégrer notre étude (Le questionnaire est disponible dans 1’annexe 1).

2.2 Examen ophtalmologique

Il comprenait :
- une mesure de I’acuité visuelle
- un champ visuel monoculaire Goldman sur les 2 yeux
- un examen OCT maculaire et du nerf optique
- un examen biomicroscopique avec réalisation d’un FO

- une rétinophotographie.

L’acuité visuelle était effectuée a I’aide d’une échelle décimale sur écran LCD a 4 m, les optotypes

(lettres, chiffres, dessins) et la méthode d’appariement pouvaient différer d’un patient a ’autre selon la
clinique, la faisabilité de 1’examen et la compréhension de I’enfant, mais non entre les deux yeux, le
but étant de détecter une amblyopie.

Chez les patients qui ne pouvaient communiquer et dont I’état clinique ne permettait pas la lecture des

optotypes, un test béb¢ vision a 1’aide des cartes de Teller était réalisé afin d’estimer 1’acuité visuelle.

Le champ visuel Goldman monoculaire sur les 2 yeux était réalisé par les techniciens expérimentés a
I’aide d’un test cinétique périphérique avec recherche de scotome central. Si le CV Goldman était non
faisable en raison de 1’état clinique de I’enfant, un CV par attraction périphérique était réalisé. Les

résultats du CV étaient classés en 5 groupes (examen normal, atteinte rétrochiasmatique (hémianopsie
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homonyme ou quadranopsie homonyme), atteinte chiasmatique (quadranopsie bitemporale), examen

non fait et autres altérations).

L’analyse du nerf optique consistait a une interprétation du RNFL sur un OCT Zeiss Cirrus HD-
OCT® (Carl Zeiss Meditec™, Jena, Germany).
Les valeurs obtenues de notre population étaient comparées a une base de données normatives,
réalisées a partir de plusieurs centaines de patients considérés comme sains et ajustées a 1’age, 1’ethnie
et la réfraction.
Un score de probabilité permet d’extrapoler un code couleur comme suit :

- Envert:ilya95% de probabilité que la valeur soit normale

- En Jaune : la probabilité de normalité est inférieure a 5%

- En Rouge : la probabilité de normalité est inférieure a 1%.

Une classification en fonction de 1’épaisseur moyenne du RNFL a alors été effectuée selon 4 grades en
suivant le code couleur donnée par I’OCT et en appariant nos enfants agés entre 5 et 11 a des adultes
de 18 ans (les enfants 4gés de moins de 18 ans ne sont pas codifiés par des codes couleurs)

- Pas de pertes en fibres (>a 85 microns d’épaisseur) couleur verte

- Pertes en fibres modérées (> 80 mais <85 microns) couleur jaune

- Pertes en fibres sévéres (< 80 microns) couleur rouge

- Non faisable lorsqu’une fixation minimale de 1’enfant était impossible
Une perte d’environ un tiers des tissus est nécessaire avant qu’un patient ne tombe en dehors de la
fourchette normale. L’analyse du complexe des cellules ganglionnaires a été effectuée mais dans la

plupart des cas non interprétables en raison de la présence de membrane épirétinienne.

Pour I’analyse de la macula nous avons utilisé un OCT spectral domain (SD-OCT) : Spectralis®

(Heidelberg Engineering, Inc.™, Heidelberg, Germany).

Nous avons classé les atteintes maculaires en 8 groupes en fonction de la gravité des atteintes
maculaires (Profil fovéolaire normal, anomalie du vitré uniquement, Présence d’'une MER
périphérique sans déformation du profil fovéolaire, Présence d’une MER centrale sans déformation du
profil fovéolaire, Présence d’une MER centrale avec déformation du profil fovéolaire, Présence d’une
MER centrale tractionnelle ou syndrome de traction vitréo-maculaire,

décollement/remaniement/déformation de la hyaloide, Anomalies profondes de la rétine).

Un examen du FO ainsi qu’une rétinophotographie du FO étaient réalisés au clarus 500 afin de déceler

des cicatrices rétiniennes.
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2.3 Examen oculomoteur et orthoptique

Un bilan orthoptique (disponible en annexe 2) comportait un test sous écran avec mesure prismatique,
une étude de la motilité oculaire, une évaluation de la vision binoculaire (test de Lang) et la

description de mouvements anormaux tel qu’un nystagmus s’il était présent.

2.4 Evaluation neuropsychologique

L’évaluation neuropsychologique reposait sur I’interrogatoire du responsable 1égal accompagnant
I’enfant. Les données neuropsychologiques ¢étaient également recherchées dans le dossier médical dans
la base de données du logiciel institutionnel « Sillage » du Centre Hospitalier Universitaire de Lille.
Nous avons recherché des séquelles neurologiques neuropsychologiques et

neurosensorielles (Epilepsie active, Trouble du comportement ou TDAH, Retard psychomoteur ou
retard des acquisitions, Troubles moteurs (hémiparésie ou hémiplégie), surdité).

Nous avons également recherché si I’enfant présentait une scolarité normale, s’il était accompagné

d’une AVS ou SESSAD ou s’il avait intégré une école spécialisée.

3 Analyse statistique

Un descriptif de la population a été réalisé : les variables qualitatives ont été décrits via leurs effectifs
et pourcentages, et les variables quantitatives par leurs moyennes et écarts-types ou médianes et
quartiles.

Pour comparer des variables quantitatives selon les groupes, des tests de Student ou des ANOVA ont
¢été employés lorsque les conditions d’application étaient respectées. Dans le cas contraire des tests de
Mann Whitney ou de Kruskal-Wallis étaient effectués. Pour comparer des variables qualitatives selon
les groupes, des tests du Chi? ont été réalisés si les conditions d’application étaient réunies, dans le cas
contraire des tests exacts de Fisher étaient employés.

Pour évaluer les facteurs associés a 1’acuité visuelle, des modéles de régression linéaires mixtes ont été
utilisés avec intercept aléatoire pour tenir compte de I’aspect hiérarchique des données. Les
coefficients de régression beta sont exprimés avec leurs intervalles de confiance a 95% et la p-value de
leur significativité.

Pour évaluer les facteurs associés aux atteintes a I’OCT, au FO ou au RNFL, des modé¢les de
régressions logistiques mixtes ont été€ réalisés avec intercept aléatoire pour tenir compte de 1’aspect
hiérarchique des données. Les odds ratio sont exprimés avec leurs intervalles de confiance & 95% et la
p-value de leur significativité (93).

Tous les tests étaient bilatéraux avec un alpha a 5%. Les analyses ont été réalisées avec SAS 9.04.

65



Résultats

1 Description démographique

Cent quatorze enfants €taient €ligibles, nous en avons convoqués 97 et 62 d’entre eux se sont présentés
(54.4% de participation). Pour cinquante-deux enfants, le diagnostic de SBS a été confirmé oralement
par I’adulte accompagnant ou une décision de justice. Six enfants nés entre 2006 et 2018, qui

répondaient aux criteres d’inclusion, sont décédés dans les suites du SBS. (5.3%)

Patients éligibles : N=114

Eligibles non convoqués N= 17
- Décés: N=6
- Changement de région N =3
- Numéro de téléphone non
attribu¢ =6
- Refus par téléphone N = 2

Patients convoqués : N=97

Exclus N =45
- Absence d’aveux N=9
- Traumatisme accidente]l N=1
- Convocation non honorée N= 35

Patients inclus : N= 52

Figure 78: flow chart de l'étude

L’age moyen des enfants convoqués était de 8.08 ans = 1.49 ans avec une médiane (Q1;Q3) a 8
(7.00:9.00). Le sexe ratio €tait de 35 gargons pour 17 filles c’est-a-dire environ 2/1.

Les garcons représentaient 67% des enfants.

SEX-RATIO DANS NOTRE ETUDE

Filles
33%

Garcons
67%

Figure 79: sex-ratio dans notre étude

L’age moyen lors du diagnostic de SBS était de 4,90 mois + 2.91 avec une médiane (Q1;Q3) a 4

(3.00 ;6.00) et médiane minimale a 1 mois et médiane maximale a 14 mois.

Le nombre d’années de recul entre I'dge du patient lors de I’examen et 1’age lors du diagnostic était de
7.85 ans + 1.61 avec une médiane a 8 (6.50;9.00), médiane minimale a 5 et médiane maximale a 11

ans.
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Concernant les mois de I’année, nous ne retrouvons pas de prédominance d’un mois ou d’une saison.

Mois de I'année du secouement

\[/2
7

Saisons de l'année

Printemps
25%

m janvier u février = mars
= avril = mai = juin
m juillet aolt septembre

m octobre  m novembre m décembre

Figure 80: mois et saison de l'année lors du diagnostic de SBS
8 enfants étaient nés prématurés dont un était grand prématuré né entre 28 et 32 SA (15.4%).
63% des enfants ont 4 mois ou moins et 71% ont 6 mois ou moins.

2 enfants avaient plus de 12 mois lors du diagnostic (diagnostic a 13 et 14 mois).

Age du nourrisson lors du diagnostic de SBS
15

10
5
, m H Illl N ]

1 mois 2 mois 3 mois 4 mois 5mois 6 mois 7 mois 8 mois 9 mois 10 mois 11 mois >12
mois

Figure 81: dge du nourrisson lors du diagnostic de SBS

En terme de scolarité de I’enfant :

- 15 enfants sont scolarisés dans une école spécialisée (IEM, IME, CRESDA, ULIS) (29%).
- 8 enfants sont scolarisés dans une école « normale » mais avec une AVS ou SESSAD (15%).

- 29 ont une scolarité considérée comme « normale » (56%).

SCOLARITE DE L'ENFANT
scolarité
spécialisée

29%

scolarité
normale
56%

scolarité
normale avec
aide
15%

Figure 82: type de scolarité de l'enfant
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Concernant |’auteur des faits :

- 21 avaient été secoués par le pere (52.5%)

- 12 par la nourrice (30%),

- 5 enfants avaient été secoués par la mére biologique (12.5%),
- 2 par le beau-pere (5%).

Dans 56% des cas, I’auteur des faits est un homme.

AUTEUR DES FAITS

meére
13%

peére
nourrice 54%

31%

Figure 83: auteur du secouement

Sur le plan social :

- 22 enfants sur 41 (53,6%) ont été placés au moins plusieurs mois dont 6 enfants encore placés
actuellement (14.3%).
- 21 enfants sur 52 n’ont pas honoré au moins une convocation médicale durant leur suivi
(40%).
Tableau 6. pourcentage de PVNE dans la population

Nombre de rdv médicaux non honorés au Population Totale N=52

CHU de Lille non excusés depuis le (%)
diagnostic
0 31(59.62)
1 13 (25.00)
2 4 (7.69)
3 2(3.85)
5 2 (3.85)

En excluant les données manquantes 28/52 (53,8%), la situation professionnelle au foyer au moment
de la consultation a été class€e en 3 catégories (situation « précaire » : aucun emploi stable chez les 2
parents, situation « intermédiaire » : 1 des 2 parents a un emploi stable et situation « favorisée » : les 2
parents ont un emploi stable).

- 5 enfants vivaient dans un foyer considéré comme précaire (19%)

- 10 enfants vivaient dans un foyer considéré comme intermédiaire (39%)

- 11 enfants vivaient dans un foyer considéré comme favorisé (42%)

Au moment de la consultation nous avons constaté que tous les milieux sociaux étaient donc touchés.
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Sur le plan de la gravité du tableau neurologique initial des enfants (sur un total de 52 enfants)

36 enfants ont nécessité un drainage de I’HSD (69%).

22 enfants ont séjourné en réanimation (42.3 %).

4 ont été retrouvés en état d’arrét cardio respiratoire par les secours (7.7%).

10 enfants avaient ét¢ diagnostiqués syndrome de Silverman en plus du diagnostic de SBS
(19.2% donc environ 1/5 des enfants) car ils présentaient des fractures associées et des signes

de maltraitance.

Tableau 7: caractéristiques de la population étudiée

| | Données
Age actuel (année) 8.08 £ 1.49
moy + écart type
Sexe H/F 2/1
Age diagnostic SBS (mois) 4.90 + 2.91
moy + écart type
Recul (année) 7.85 + 1.61
Prématurité 15%
Saison Automne 15 (28.9%)
N (%) Eté 14 (27%)
Hiver 10 (19.2%)
Printemps 13 (25%)
Syndrome de Silverman N (%) 10 (19.2%)
HSD ayant nécessité un drainage 36 (69%)
N=52 (%)
Séjour en réanimation N=52 (%) 22 (42.3%)
Scolarité Normale 29 (55.8%)
N=52 (%) Normale avec| 8 (15.3%)
AVS
Spécialisée | 15 (28.9%)
Personne incriminée Pére 21 (52.5%)
N =40 (%) Nourrice 12 (30%)
Mére 5 (12.5%)
Beau pere 2 (5%)
Handicap avant secouement N= 6 (11.5%)
52(%)
Situation professionnelle des foyers Précaire 5 (19.2%)
N =26 (%) Intermédiaire | 10 (38.5%)
Favorisée 11 (42.3%)

Le motif d’admission aux urgences lors du diagnostic initial comprenait généralement malaise,

hypotonie, pleurs incessants, vomissement, crise convulsive.
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Motif d'admission aux urgences

14
12
10
8
6
4
: - i = =
0
vomissements pleurs malaise + péleur + crise convulsive arrét cardio- vomissement+  vomissement + autre
hypotonie respiratoire crise convulsive + pleurs + malaise

malaise

Figure 84: motif d'admission aux urgences

Sur le plan de I’examen ophtalmologique initial (sur un total de 104 yeux)

On retrouvait au total :
- 91.3% d’HR (95 yeux sur 104)
- 83% d’HR bilatérales
- 52% d’HR de stade 3

Le tableau initial comportait des HR de stade 3 sur au moins un ceil chez 30 enfants (56.6%).

Plus d’un ceil sur 2 étaient classés en grade 3 c’est-a-dire avec les HR les plus séveres.

Nous avons classé les enfants en trois groupes en fonction de la gravité des HR initiales.

Le groupe A était constitué d’enfants avec pour grade le plus élevé d’HR le grade 1 sur les 2 yeux, le

groupe B avait au pire des HR de grade 2 sur I’ceil le plus atteint et le groupe C avait au pire des HR

de grade 3 sur I’ceil le plus atteint. 62% des enfants faisaient partie du groupe C (le plus sévere).

Concernant le suivi ophtalmologique :
- 3 enfants n’ont pas de suivi ophtalmologique (5.7%).
- 14 enfants ont un suivi ophtalmologique hospitalier (27%).

- 35 ont un suivi ophtalmologique en ville (67.3%).

SUIVI OPHTALMOLOGIQUE

pas de suivi
6%

suivi
hospitalier
27%

suivi en ville
67%

Figure 85: type de suivi ophtalmologique
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Tableau 8: caractéristiques ophtalmologiques initiales de la population étudiée

Données
Bilatéralité des HR intiales N = 43 (82.7%)
52(%)
Grade des HR initiales par oeil Grade 1 19 (18%)
N =104 yeux (%) Grade 2 22 (21%)
Grade 3 54 (52%)
Groupe de gravité des HR (en Groupe A 10 (19%)
retenant le grade le plus éleve des | Groupe B 10 (19%)
2 yeux) o
N (%) Groupe C 32 (62%)
Temps de résorption HR Groupe A 0.88 (x1.21)
Moy (£ ET) Groupe B 1.22 (£ 0.73)
Groupe C 2.64 (£1.36)

Les enfants n’avaient pas forcément le méme grade d’HR aux 2 yeux. Certains avaient des HR

unilatérales.

Figure 86: HR unilatérales de grade 3 a I’OD, pas d’HR a I’'OG

Concernant I’age

Le test de Kruskal-Wallis ne montre pas de différence d’age significative lors du secouement entre
ceux faisant partie du groupe A et ceux dans le groupe C (p-value 0.06).
Le test de Mann Whitney ne montre pas de différence d’age significative entre ceux présentant des HR

unilatérales et ceux présentant des HR bilatérales (p-value 0.28).

Concernant la personne incriminée :

Le test de Fisher ne retrouve pas d’association significative entre la personne incriminée et la gravité

des HR initiales (p=1.00)

Concernant le sexe

Le test de Fisher ne montre pas de différence significative entre sévérité des HR initiales et le sexe de

I’enfant (p=0.49).
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Concernant les rendez-vous médicaux non honorés

Aucune différence n’est retrouvée au test de Fisher entre la sévérité des HR et ’absence aux RDV (P=

0.80). Donc ceux ayant des HR plus séveres n’honorent pas plus les RDV médicaux.

Concernant le temps de résorption

Le temps de résorption des HR est statistiquement plus important dans le groupe C par rapport aux

groupes A ou B (p<0.01) d’apres le test de Mann Whitney.

Tableau 9: temps de résorption des HR en fonction du groupe de gravité

Groupe Aou B Groupe C P-value

Nb total de patients 16 (39%) 25 (61%) Test
N=41 WMW
Temps de Moyenne (£ ET) | 1.03 (x 1.01) 2.64 (+ 1.36) <0.01
résorption
des HR (en Médiane (Q1;Q3) | 0.75(0.29 ; 1.46) 2.50 (2.00; 3.50)
mois) Médiane (min;max) | 0.75 (0.17 ; 4.00) 2.50 (0.36 ; 5.00)

Le test KW montre que plus le groupe de gravité des HR initiales est important plus le temps de

résorption est long. (P<0.01)

Sur le plan neurologique

Nous avons recensé les atteintes neurologiques, neuro-cognitives, neuro psychiatriques :

8 enfants présentent des troubles moteurs a type de déficit de préhension, hémiparésie

6 enfants sont sous antiépileptiques actuellement

1 enfant est suivi pour des migraines résistantes aux antalgiques (suivi au centre de la douleur)
16 ont des troubles de comportement a type de TDAH, agressivité, impulsivité

25 enfants ont un retard des acquisitions (retard écriture, lecture)

1 enfant est atteint de surdité

Parmi ces 6 séquelles neurologiques, neurocognitives, neuro psychiatriques, neurosensorielles nous

avons grad¢ quantitativement le nombre de ces séquelles. 60% des enfants ont au moins une atteinte.

Tableau 10: répartition des enfants en fonction du nombre de séquelles neurologiques

Nombre de séquelles neurologiques par enfant | Effectif N=52
0 21 (40%)
1 13 (25%)
2 13 (25%)
3 2 (4%)
4 3 (6%)
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2 Caractéristiques ophtalmologiques des séquelles

2.1 Sur le plan ophtalmologique

Acuité visuelle

L’acuité visuelle moyenne de nos enfants était de 9,3/ 10°™ + 0.43 avec une médiane a 10/10°™
(0.80;1.00). L acuité visuelle moyenne en logmar était de 0.19 & 0.53.

Le grade d’HR initial n’est pas associ¢ a une altération de la MAVC actuelle en dixiéme selon les

résultats du modéle de régression linéaire mixte (p=0.44).

Concernant I’age au diagnostic :
L’age au diagnostic du SBS n’est pas associ¢ a une modification de I’acuité visuelle finale selon les
résultats du modéle de régression linéaire mixte (p=0.19). Donc le fait d’étre diagnostiqué SBS plus

jeune n’a pas plus de répercussion sur 1’acuité visuelle finale.

OCT maculaire

L’atteinte maculaire est la séquelle ophtalmologique la plus fréquente ; 1 enfant sur 2 présente un OCT

maculaire anormal sur un il ; 26 enfants ont un OCT maculaire bilatéral normal (50%).

Dans notre étude (sur au moins un ceil) :

- 2 enfants ont une anomalie du vitré avec uniquement un décollement postérieur du vitré (non

physiologique a cet age) sans anomalies rétiniennes (3.8%)
- 5 Enfants ont une MER périphérique (9.6%).
- 5 Enfants ont une MER centrale ne déformant pas le profil fovéolaire (9.6%).
- 9 Enfants ont une MER centrale déformant le profil fovéolaire (17.3%).
- 1 enfant a un syndrome de traction vitréo-maculaire (1.9%).

- 11 enfants ont un décollement de la hyaloide plus ou moins associé¢ a la MLI (21%).

- 6 enfants ont une anomalie profonde de la rétine (atrophie rétinienne, anomalie de I’épithélium

pigmentaire) (11.6%).
On retrouve une MER sur 19% des OCT maculaires (20 yeux/104) soit quasiment 1/5 des OCT

maculaires effectués, une hyaloide postérieure décollée dans 18% des OCT maculaires (quasiment 1/5

des OCT maculaires également).
Parmi les MER présentes, 50% des MER déforment le profil fovéolaire.

Les enfants qui présentent une MER, ont donc systématiquement un décollement postérieur du vitré.
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Tableau 11: Anomalies retrouvées a I'OCT maculaire

MER périphérique

DPYV complet (fléche bleue) et MER ne

déformant pas le profil fovéolaire (fleche

orange)

MER centrale ne déformant pas le profil

fovéolaire

MER centrale avec modification kystique intra

rétinienne

Remaniement de la hyaloide distendue associée

a une adhérence vitréo-maculaire

Décollement de la hyaloide (fléche orange) et
atrophie temporale des couches rétiniennes et
remaniement(fléche bleue), défect de

I”épithélium pigmentaire (fleche verte)

Atrophie des couches rétiniennes temporales
(fleche orange), remaniement des couches
rétiniennes internes et externes en

interpapillomaculaire (fleche bleue)

Déstructuration des couches rétiniennes internes
et externes avec atrophie des couches rétiniennes

temporales

Altération de 1’épithélium pigmentaire (fleche
orange) et atrophie de la nucléaire externe
(fleche bleue)

e
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MER centrale ne déformant pas le profil Destructuration compléte des couches

fovéolaire (fleche bleue), anomalie du vitré rétiniennes

(fleche orange)

Décollement de la hyaloide avec adhérence Atrophie des couches rétiniennes en temporal,
périfovéale, destructuration de la dépression déstructuration des couches rétiniennes
centrale

Le décollement de la hyaloide postérieure et MLI est expliqué par les hémorragies sous la MLI

survenues lors du secouement (Ci-dessous un OCT maculaire initial)

Figure 88: vaisseaux tortueux chez une enfant de 7 ans victime de SBS en raison d’une MER faisant
traction sur les vaisseaux

On constate une concordance entre topographie des HR et anomalies a I’OCT maculaire. Les enfants,
qui ont des anomalies a ’OCT maculaire, avaient des HR initiales de grade 3 avec un temps de

résorption plus long que la moyenne.
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Tableau 12: concordance entre topographie des HR et anomalies a I'OCT maculaire
Grades Fond d’ceil initial OCT maculaire
HR 3
Temps de
résorption :

2 mois

HR 3
Temps de
résorption :

2.25 mois

HR 3
Temps de
résorption :

2.25 mois

HR 3

3 mois

RNFL

Nous avons trouvé sur 104 yeux :
- Absence de pertes en fibres (>a 85 microns) couleur verte pour 72 yeux (69% des yeux)
- Pertes en fibres modérées (= 80 mais <85) couleur jaune pour 13 yeux (12.5% des yeux)
- Pertes en fibres sévéres (< 80 microns) couleur rouge pour 12 yeux (11.5% des yeux)

- Non faisable lorsqu’une fixation minimale de I’enfant était impossible pour 7 yeux

Les pertes en fibres séveres sont les atteintes les moins retrouvées. Plus de 2/3 des yeux ont une

épaisseur moyenne normale au RNFL. Une altération au niveau de I’OCT des fibres optiques est

visible chez 35.3% des enfants sur au moins un ceil.
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Fond d’oeil
Chez 21 enfants (39.6%), le FO actuel d’au moins un ceil garde des séquelles dont :
- 8 enfants ont un reflet cellophanique (reflétant une MER) (15% des enfants)
- 9 ont des anomalies visibles a type de remaniement maculaire, de cicatrices (17% des enfants)

- 4 ont des cicatrices visibles en infrarouge mais pas au fond d’ceil (7.7% des enfants).

Cas d’un nourrisson avec HR de grade 3 et une évolution asymétrique entre 1’OD et 1’OG pourtant de

méme grade initialement. On constate une cicatrice rétinienne plusieurs années apres régression des

HR a gauche. L’OCT maculaire révele alors une MER déformant le profil fovéolaire a gauche.

Figure 89: cicatrice rétinienne de l'oeil gauche Figure 90: OCT maculaire du patient avec MER
avec aspect cellophanique a l’dge de 7ans déformant le profil fovéolaire a gauche (en bas)

Une cicatrice fibrogliale majeure séquellaire d’HR de grade 3 et une atrophie papillaire ont été

retrouvées (figure 89).

Figure 91: cicatrice fibrogliale accompagnée d'une atrophie papillaire.
Remerciements au Dr Drumare, service des EVNO

71



La régression des HR chez un jeune gargon permet de visualiser une rupture de la membrane de Bruch

en temporal parmi un patient de notre série (figure 90).

25/05/2012 30/05/2012

- — |
18/08/2012 | NSNS

Figure 92 : rupture de la membrane de Bruch en temporal visible au FO apres régression des HR.
Remerciements au Dr Drumare, service des EVNO

Une atrophie optique peut apparaitre des mois voire des années aprés le traumatisme.

Exemple d’un patient de 1 mois avec une HIV opérée qui a développé une atrophie optique. Son acuité

visuelle est limitée a absence de perception lumineuse. Ci-dessous le FO a 7 ans.

Figure 93: atrophie optique de l'oeil droit avec papille trés pale. Remerciements au Dr Marks.

Nous avons constaté que les HR initiales sont a 1’origine des cicatrices retrouvées en IR et pas

forcément au FO (temps de résorption des HR plus élevé que la moyenne chez ces enfants).
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Tableau 13: concordance entre HR et cicatrices retrouvées en IR

Temps Fond d’ceil initial Fond d’ceil actuel Image IR
résorption
HR (mois)
2.50

2.75

1.25

Champ Visuel

Chez 4 enfants, on retrouve une atteinte au champ visuel systématisée (7.7% des enfants).
- 3 ont une atteinte rétrochiasmatique du champ visuel
- 1 enfant a une atteinte chiasmatique du champ visuel
6 ont une altération du champ visuel non systématisée.
3 n’ont pu réaliser ’examen (CV ou attraction périphérique) en raison de leur état général (fixation
difficile, déficit attentionnel sévere, incompréhension des consignes...).
Les enfants inclus dans notre étude avaient tous un HSD et les imageries des enfants montraient des

lésions anoxiques cérébrales.
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Attraction vers une cible périphérique :
0G: OD:

Regard vers le ha Regard vers le hau
60 I 30 I 60 30

80 | o E 80 | 30
60 30

60 I 10 I
Regard vers e bo. Regard vers le b

Figure 94: enfant de 7 ans avec l'attraction périphérique (CV non réalisable).

oral

Nasal

Tel

Figure 95: patiente de 7 ans avec quadranopsie bitemporale supérieure au CV Goldman particulierement
visible sur l’isoptére central

Figure 97: encoche temporale OG sur l'isoptére central et intermédiaire chez un enfan
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Cas clinique 1 : Un enfant de 9 ans participant a notre étude présente une cécité corticale.

L’ERG et les PEV effectués sont normaux éliminant une neuropathie optique ou dystrophie rétinienne.

FO initial FO actuel normal
E\ EXAMEN DELECTROPHYSIOLOGIE VISUELLE
4 i ERG dea blttoenets: fLbey
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B e
or o [
PEV actuels binoculaires normaux ERG actuel normal

Figure 98: exemple d'un enfant de 9 ans souffrant de cécité corticale. Remerciements au Dr Bouacha.

Cas clinique 2 : Seul un enfant de notre série a nécessité une chirurgie par vitrectomie dans le cadre
d’une HIV persistante a droite. Cet enfant, diagnostiqué SBS a 1’age de 1 mois, présentait des HR de
type 3 initialement. Des PEV initiaux avaient été effectués et mettaient en évidence une absence de
réponse en raison de nombreuses HR éclaboussant la rétine (PEV ci-dessous).

Par la suite sur cet ceil, une atrophie optique s’est développée sur I’ceil opéré.

EXAMEN D'ELECTROPHYSIOLOGIE VISUELLE
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Figure 99: absence de réponse aux PEV flashs initiaux chez ce nourrisson. Remerciements au Dr Marks.

Son CV binoculaire est altéré. L’OCT GCC et RNFL ne sont pas réalisables sur I’OD (absence de
perception lumineuse). On constate un déficit diffus au GCC non interprétable en raison de la MER.

Le RNFL présente un déficit en supérieur et inférieur
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(EIL DROIT (EIL GAUCHE

ACUITE Perception lumineuse 4/10 non améliorable
VISUELLE

FO A1 MOIS
HR GRADE 3

FO A 7 ANS :
ATROPHIE
OPTIQUE A
DROITE

OCT MACULAIRE
A7 ANS

MER déformant le profil fovéolaire Atrophie des couches rétiniennes en
avec atrophie et remaniement des temporal et remaniement des couches
couches rétiniennes rétiniennes en interpapillomaculaire
CHAMP VISUEL
BINOCULAIRE
ALTERE

ETUDE DES
FIBRES OPTIQUES
(REALISEE
UNIQUEMENT
SUR L’EIL
GAUCHE

IRM CEREBRALE
MONTRANT
PORENCEPHALIE
ET ATROPHIE
HEMISPHERE
GAUCHE

Figure 100 : séquelles visuelles chez un enfant avec HR de grade 3 ayant bénéficié d'une vitrectomie OD
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2.2 Sur le plan orthoptique

Dans notre population de 52 enfants, une amblyopie a été décelée chez 22 patients (42,3%) et une

tropie dans 22 cas (42.3%). La présence d’un strabisme et d’une amblyopie sont les séquelles

ophtalmologiques les plus fréquentes apres 1’atteinte maculaire.

Figure 101: photo d'une enfant SBS de 6 ans avant et aprés chirurgie de strabisme

Une sous analyse des données concernant les sujets amblyopes met en évidence que dans
- 8 cas I’amblyopie est fonctionnelle liée a un strabisme
- 7 cas I’amblyopie est organique avec atteinte rétinienne isolée
- 7 cas I’amblyopie est d’origine multifactorielle avec atteinte rétinienne et des voies optiques.

Tableau 14: répartition des types d'amblyopie

Amblyopie Effectif N (%)
Absence d’amblyopie 30 (57.69)
Amblyopie fonctionnelle strabique 8 (15.38)
Amblyopie organique avec atteinte rétinienne isolée 7 (13.46)
Amblyopie organique multifactorielle (atteinte rétinienne et des voies visuelles) 7 (13.46)

L’amblyopie doit étre prise en charge précocement et peut étre difficile a rééduquer.

Cas clinique : enfant de 6 ans qui présente une amblyopie strabique avec anisométropie :
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Figure 102: amblyopie Figure 103: schéma de la rééducation amblyopique chez ce méme
strabique de [’OD chez un enfant
enfant de 6 ans

Sur le schéma, on remarque qu’il persiste une amblyopie de I’OD malgré une rééducation par

occlusion initiée précocement a I’age de 1 an.
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Figure 104: exemple de PEV altérés a droite chez un enfant de 7 ans avec amblyopie profonde de [’OD

Par damiers 60°, la réponse est déstructurée a 1’ceil droit et aux damiers 15°, on note une absence de

réponse. A gauche la réponse est de morphologie et d’amplitude normale par damier 60° et 15°.

Dans notre série nous avons constaté que 21 enfants (40%) avaient des anomalies réfractives
importantes sur au moins un ceil (myopie supérieure a -4 dioptries, hypermétropie supérieure a +4
dioptries, astigmatisme supérieur a 2 dioptries ou anisométropie).

- 1 enfant présente une myopie forte

- 7 enfants présentent une hypermétropie supérieure a +4

- 12 enfants ont un astigmatisme important

- 3 ont une anisométropie

Nous notons de nombreuses anomalies réfractives dans notre
population mais il est difficile de faire un lien entre SBS et

séquelles réfractives.

Figure 105: amblyopie de I'OD sur anisométropie et présence d’un astigmatisme important sur |’OD

Dans notre population, nous n’avons pas retrouvé d’anomalies de la motilité oculaire, pas de

nystagmus pathologiques.
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Séquelles ophtalmologiques en % chez les enfants SBS de notre série
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Figure 106: répartition des séquelles ophtalmologiques

L’acuité visuelle en fonction des séquelles ophtalmologiques

Les résultats du test de régression lin€aire mixte retrouvent que

- L’atteinte a ’OCT maculaire est associée en moyenne a une réduction statistiquement
significative de I’acuité visuelle de 1.416 dixiemes (p=0.047)

- Le strabisme est associ¢ en moyenne a une réduction statistiquement significative de 2.67
dixiemes (p=0.004)

- L’anomalie au FO est associée en moyenne a une réduction statistiquement significative de
1.82 dixiémes (p=0.020).

- Enrevanche, I’atteinte RNFL n’est pas statistiquement associé¢e a une réduction de I’acuité

visuelle en dixieme (p=0.826).

Tableau 15: réduction de l'acuité visuelle en fonction des séquelles ophtalmologiques

Acuité visuelle en dixiéme p-valeur
Atteinte OCT maculaire -1.416 0.047
Anomalies au FO -1.82 0.02
Atteinte au RNFL -0.02 0.826 NS
Strabisme -2.67 0.004

En fonction de 1’age actuel de ’enfant

Le test de Fisher ne retrouve pas de différence significative des séquelles ophtalmologiques selon 1’age

(moins de 7 ans, 7-8 ans, et plus de 8§ ans). (p=0.87).

Syndrome de Silverman

Le test de Fisher ne retrouve pas plus de séquelles ophtalmologiques chez les patients atteints d’un
SBS associ¢ a un syndrome de Silverman comparativement a ceux atteints d’un SBS uniquement

(p=0.27).
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Type de suivi

Les enfants avec un suivi actuel a I’hopital ont plus de séquelles sur les voies visuelles, un FO anormal

ou des atteintes ophtalmologiques séveres. (Respectivement p<0.01, p=0.01 et p=0.02)
Bilatéralité HR
Le fait d’avoir des HR bilatérales plutdt qu’unilatérales ne montre pas de différence significative de

séquelles ophtalmologiques (p=0.20).

Concernant le sexe

Le test Chi-2 ne retrouve pas de différence significative entre gravité des séquelles ophtalmologiques

et sexe de I’enfant (p=0.74).

Concernant la personne incriminée

Les test de Fisher et chi-2 ne retrouvent pas d’association significative entre la personne incriminée et

les séquelles ophtalmologiques (p=0.35 et p=0.41).
Le sexe de I’enfant, ’uni ou bilatéralité des HR, le syndrome de Silverman surajouté et le sexe
de auteur des faits ne jouent pas sur la gravité des HR initiales ni sur les séquelles

ophtalmologiques actuelles.

Etudions la corrélation entre les HR et les séquelles ophtalmologiques ou neurologiques.

= On abordera successivement ces associations :

Atteintes Sequelles Atteintes Séquelles
ophtalmo initiales ophtalmo ophtalmo initiales ophtalmo
. A
Atteintes neuro SEqUSTes news e Séquelles neuro
initiales initiales
Séquelles Atteintes Séguelles
ophtalmo ophtalmo initiales ophtalmo
Atteintes neuro Atteintes neuro <
; ', i Séquelles neuro T Séquelles neuro
initiales initiales
Atteintes Séquelles
ophtalmo initiales ophtalmo
Atteintes neuro 2
sl Séquelles neuro
initiales

Atteintes

ophtalmo initiales
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3 Corrélation entre HR initiales au diagnostic et séquelles
ophtalmologiques actuelles

Atteintes Séquelles

ophtalmo initiales ophtalmo
’ .. . . . . Atteintes neuro .
Tableau 16: répartition des atteintes ophtalmologiques en fonction de la
gravité des HR
Population Groupe Groupe Groupe C P-value

totale A B

Nb total de patients (%) 52 10 (19%) | 10 (19%) | 32 (62%) | //
_
OCT Normal N (%) 26(50%) 9 (90%) 8 (80%) 9(28.1%) | <0.01
maculaire
N=52 Atteinte minime 8 (15.4%) 0 (0%) 1(10%) 7 (21.9%)
Atteinte sévére 18 (35%) 1(10%) 1(10%) 16(50%)
RNFL normal 34 (69.4%) | 9 (90%) 7 (70%) 18(62.1%) | 0.60
N=49 NS
Déficit modéré 7 (14.3%) 1(10%) 1(10%) 5(17.2%)
Déficit sévere 8 (16.3%) 0 2 (20%) 6 (20.7%)
FO Normal 31 (59.6%) | 9 (90%) 6 (60%) 16 (50%) 0.17
N=52
Cicatrice en IR non | 4 (7.7%) 0 2 (20%) 2 (6.2%)
visible au FO
Aspect 8 (15.4%) 1(10%) 1(10%) 6 (18.7%)
cellophanique sans
cicatrice
Cicatrice 9 (17.3%) 0 1(10%) 8 (25%)
Strabisme 22 (42%) 2 (20%) 4 (40%) 16 (50%) 0.26
NS
Amblyopie 22 (42%) 3 (30%) 3 (30%) 16 (50%) 0.39
NS
Champ visuel anormal 13 (25%) 3 (30%) 1(10%) 9(28.1%) | 0.66
NS

- L’atteinte mimine a I’OCT maculaire regroupe les MER périphériques ne déformant pas le
profil fovéolaire et les anomalies du vitré (DPV).

- L’atteinte sévere a I’OCT regroupe les MER déformant le profil fovéolaire, le décollement de
la hyaloide +/- MLI, les anomalies rétiniennes profondes (atrophie des couches, anomalie de

I”épithélium pigmentaire).

Plus les HR ont un grade élevé, plus I’atteinte a I’OCT maculaire est importante. Il semblerait qu’il y

ait une corrélation entre gravité des HR et anomalies au FO (p=0.17), mais pas entre gravité des HR et

strabisme, ou amblyopie, ou anomalies du CV.
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Séquelles ophtalmologiques SBS en fonction du groupe de
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Figure 107: répartition des séquelles ophtalmologiques en fonction du groupe de gravité

Tableau 17: atteinte de I'OCT maculaire en fonction du grade des HR

Odds Ratio IC 95% p
Grade initial HR 1 Référence
Grade initial HR 2 2.47 0.20;29.83 0.47
Grade initial HR 3 20.96 2.32;189.11 0.008

Les HR de grade 3 sont associés a un risque d’OCT maculaire anormal statistiquement plus important

que les HR de grade 1. Le grade 3 multiplie ce risque par presque 21.

Concernant la sévérité de I’atteinte ophtalmologique actuelle en fonction du groupe de gravité des HR

Le test de Chi-2 montre que I’atteinte ophtalmologique est plus sévére dans le groupe C

comparativement au groupe A et B (p=0.03).

Tableau 18: sévérité de l'atteinte ophtalmologique en fonction du groupe de gravité des HR

‘ Groupe AetB Groupe C ‘ P-value

Nb total de patients (%) 20 (38%) 32 (62%) | Test chi-2
Sévérité atteinte Pas d’atteinte | 9 (45.00) 4(12.50) | 0.03
ophtalmologique n=13 (25%)

Infraclinique n= | 5 (25.00) 12 (37.50)
17 (33%)
Clinique 6 (30.00) 16 (50.00)
Manifeste
N= 22 (42%)
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Concernant la sévérité de I’atteinte ophtalmologique en fonction du temps de résorption des HR

Il semble y avoir un allongement du temps de résorption des HR initiales selon la gravité de I’atteinte

ophtalmologique actuelle, sans que cela ne soit statistiquement significatif (p-value = 0.07).

Tableau 19: sévérité de l'atteinte ophtalmologique en fonction du temps de résorption des HR

Pas d’atteinte

Atteinte
infraclinique

Atteinte
clinique
manifeste

P-value

Nb total de patients N=41 13 (19%) 10 (19%) 18 (62%) Test KW
Temps de | Moyenne (tET) | 1.29 (+ 1.08) 1.81 (£ 1.10) 2.64 (£ 1.64) 0.07
résorption NS
des HR (en Médiane 1.00(0.67;2.00) | 2.00(0.50 ;2.50) | 2.75(1.00;4.00)

mois) (Q1;Q3)

4 Existe-t-il une corrélation entre I’atteinte neurologique
et ophtalmologique ?

4.1 Concernant le tableau initial au diagnostic

Association atteintes neurologiques initiales et stade HR initiales

Atteintes
ophtalmo initiales

Le test de Fisher ne retrouve pas de différence statistiquement

Atteintes neuro
initiales

significative entre HSD ayant nécessité un drainage et sévérité des

HR initiales (p=0.17).

Séquelles neuro

Séquelles
ophtalmo
Le test de Chi-2 ne retrouve pas non plus de différence statistiquement significative du s¢jour en

réanimation et la sévérité des HR initiales (p=0.76).

Les HR ne sont pas forcément corrélées a la sévérité de 1’atteinte neurologique. Ci-dessous I’exemple

d’un gargon de 1 mois et demi avec des HR initiales de grade 1 et une atteinte neurologique sévere.

Clinique Etat de mal convulsif en réanimation

Imagerie Hématomes pariéto occipitaux bilatéraux 10 mm épaisseur, HSD tente
cervelet, Hémorragie méningée, Contusion oedémateuse, Lésions ischémiques
de cisaillement axonales pariéto occipitales droite, pariétales bilatérales,

frontales et corps calleux

Fondd’ceil aJ1 :

2 hémorragies superficielles

bilatérales (photos retcam®)

Figure 108: discordance entre atteinte ophtalmologique et neurologique initiale
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4.2 Concernant les séquelles actuelles

Association atteintes neurologiques initiales et séquelles Saqueiies
. ophtalmo initiales ophtalmo
ophtalmologiques actuelles P / P

Aucune différence significative n’est retrouvée entre les séquelles Aficintes neuro
ophtalmologiques et le drainage d’un HSD initial. s
MAIS

Les enfants étant passés initialement en réanimation
- ont significativement plus de risque d’avoir des séquelles sur les voies visuelles selon le test
de Fisher (P<0.01)
- et ont tendance a avoir plus de déficit au RNFL et plus d’anomalies a I’OCT maculaire

(p=0.11 et 0.12) mais non significativement.

Association séquelles ophtalmologiques actuelles et séquelles neurologiques actuelles

Nous retrouvons plus de troubles du comportement chez ceux avec séquelles
une atteinte ophtalmologique manifeste (p=0.04), plus de retard getitakno Initiales aphitalmo

= > 1 <
psychomoteur (p=0.04), plus de troubles d’apprentissage (p<0.01). omcrmp—
Le test de KW montre que plus les atteintes ophtalmologiques sont initiales

séveres, plus le nombre de séquelles neurologiques est significativement important (p<0.01).

Tableau 20: corrélation séquelles ophtalmologiques et séquelles neurologiques

Pas d’atteinte Atteinte Atteinte P-value

ophtalmologique | ophtalmologique ophtalmologique

infraclinique manifeste
Nb total de patients (%) | 13 (25%) 17 (33%) 22 (42%) %
2
Troubles moteurs N(%) | O 2 (25%) 6 (75%) 0.08
NS
Troubles du 1(6.3%) 5(31.3%) 10( 62.4%) 0.04
comportement N(%)
Traitement 1(16.7%) 1(16.7%) 4 (66.7%) 1.00
antiépileptique N(%) NS
Retard Psychomoteur | 3 (12%) 8 (32%) 14 (56%) 0.04
N(%)
Nb de séquelles neuro | 0.38 (+ 0.65) 1.00 (£ 1.12) 1.59 (+ 1.22) <0.01
moy (£ET)
Trouble des 1(3.8%) 7 (26.9%) 18 (69.2%) <0.01
apprentissages N(%)
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Une analyse en sous-groupes des séquelles ophtalmologiques a été effectuée.

Les patients ayant des troubles moteurs ont significativement plus de séquelles sur les voies visuelles

et d’anomalies au FO selon le test de Fisher (p<0.01).

Nous retrouvons statistiquement plus de retard psychomoteur chez les patients avec des séquelles sur

les voies visuelles (p=0.05 et plus de troubles d’apprentissages chez ceux avec une anomalie au FO

(p<0.01).

Les patients ayant des anomalies séveres a I’OCT maculaire et des cicatrices au FO ont

significativement plus de séquelles neurologiques quantitativement parmi les atteintes neurologiques

recherchées (p<0.01).

Les patients qui ont des déficits séveres au RNFL n’ont pas plus d’atteintes neurologiques.

Scolarité :

11 existe une différence significative de scolarité chez ceux dont les séquelles ophtalmologiques sont

plus sévéres (p=0.05).

Association groupes de gravité des HR initiales et séquelles

neurologiques actuelles

Atteintes

ophtalmo initiales

Atteintes neuro

initiales

Tableau 21: association entre groupe de gravité des HR et séquelles neurologiques

Population

totale

Groupe A et

Groupe B

Groupe C P-
value

Séquelles
ophtalmo

Séquelles neuro

Nb total de patients N(%) 52 20 (19%) 32 (62%) %

Troubles moteurs N (%) 8 (15%) 0 8 (25%) 0.02 A
Troubles du comportement 16 (31%) 7 (35%) 9 (28%) 0.60
Traitement antiépileptique 6 (11%) 2(10%) 4 (12.5%) l1\1(830
Retard Psychomoteur 25 (48%) 6 (30%) 19 (59.4%) l(;1804
Trouble des apprentissages 26 (52%) 8 (44.4%) 18 (56.2%) 0.42
Nombre de séquelles neuro 1.10 (£ 0.80 (£ 1.15) | 1.28 (+ 1.14) l(;I(S)g

(moy * ET) 1.16) NS

Les patients du groupe C avec des HR plus sévéres ont significativement plus de troubles moteurs et

de retard psychomoteur.
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Discussion

1 Forces et limites de I’étude

Les séquelles ophtalmologiques sont les séquelles les moins connues et moins rapportées dans le SBS.

Notre étude montre que le secouement des enfants s’accompagne de nombreuses séquelles.
Comme on aurait pu s’y attendre :
- Lasévérité des séquelles ophtalmologiques est plus importante pour ceux ayant des HR au
diagnostic de grade 3
- Plus le temps de résorption des HR est long, plus les séquelles semblent importantes
- Mais aussi plus les séquelles ophtalmologiques sont séveres, plus les atteintes neurologiques

actuelles sont fréquentes.

L’acuité visuelle moyenne de nos enfants dgés entre 5 et 11 ans était de 9,3/ 10°™ + 0.43 avec une
médiane a 10/10°™ (0.80 ;1.00). Nous pouvons conclure que les enfants de notre étude ont une bonne
acuité visuelle.

Cependant les séquelles ophtalmologiques toutes confondues, des enfants victimes de SBS entre 5 et
11 ans, sont retrouvées chez 75% des patients (38 patients sur 52). Donc 25% des enfants (14 sur 52)
n’ont aucune séquelle, toutes séquelles confondues ophtalmologiques et orthoptiques.

Parmi ceux n’ayant pas d’atteinte ophtalmologique (14 enfants), 9 enfants n’ont pas non plus de
séquelles neurologiques ni neurocognitives et suivent une scolarité normale (17% de la série).
D’apres la littérature, il peut exister un intervalle de temps libre avant ’apparition des séquelles qui
peuvent survenir, dans certains cas, a I’age de la scolarité (selon la littérature vers 6 ans).

Or ces 9 enfants sont 4gés entre 8 et 10 ans. Donc on peut penser que si les séquelles devaient survenir

elles seraient déja présentes.

On note tout de méme une disparité de gravité dans les séquelles ophtalmologiques. Si 25% des
patients de notre étude n’ont pas de séquelles ophtalmologiques, 32% ont une atteinte infraclinique
ophtalmologique c’est-a-dire que nous avons décelé des séquelles non manifestes avec une acuité
visuelle préservée et 42% des enfants ont au moins une atteinte ophtalmologique (atteinte rétinienne,

déficit en fibres optiques, cécité corticale, strabisme) avec répercussion sur I’acuité visuelle.
Certains ne présentent qu’un strabisme. Le lien avec le SBS n’est pas démontré. Mais la prévalence de

strabisme dans notre étude (42% n=22) est supérieure a la prévalence de strabisme dans la population
p p pop

générale en France comprise entre 0.99% et 2.6% d’apres le rapport SFO sur le strabisme. (94)
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De méme la prévalence de ’amblyopie est comprise entre 0,5 % et 3,5 % chez I’enfant dans la

population générale d’aprés ce méme rapport SFO alors que dans notre étude nous en recensons 42%.

Cette ¢tude montre que 42% des enfants présentent une amblyopie plus ou moins sévere et plus ou
moins associée a une tropie. Ce chiffre est important et signe 1’intérét d’un suivi ophtalmologique dans
les mois et années qui suivent le traumatisme afin de repérer une amblyopie et de démarrer une
rééducation précoce. En effet ces enfants ont été traumatisés avant I’age de 2 ans, un dépistage précoce
de I’amblyopie chez eux permettra de démarrer une rééducation plus rapidement et donc plus
efficacement. La rééducation de I’amblyopie est souvent arrétée a 1’age de 8 ans. Les enfants de 8 a 11
ans, participant a notre étude, atteints d’amblyopie vont trés probablement garder cette séquelle.

Dans notre étude le strabisme est la séquelle ophtalmologique la plus fréquente apres Iatteinte
maculaire.

Le strabisme est une séquelle manifeste et peut avoir un retentissement esthétique en plus d’un
retentissement sur I’acuité visuelle. Le strabisme peut impacter sur la confiance en soi de 1’enfant, sur

le regard des autres. C’est une séquelle a ne pas négliger.

Les atteintes maculaires sont tres fréquentes dans notre population (50%) et retrouvent principalement
un décollement de la hyaloide postérieure +/- associé a un décollement de la MLI, une MER centrale
ou périphérique déformant ou non le profil fovéolaire. Sur ’OCT maculaire il est difficile
d’individualiser la MLI. La MLI est une expansion membraneuse composée des pieds internes des
cellules gliales de Muller et de leur membrane basale (95).

Compte tenu des descriptions anatomopathologiques post mortem d’autopsies d’enfants victimes de
SBS retrouvant un décollement de la MLI hémorragique (67), nous pouvons penser que le décollement
de la hyaloide postérieure est associée a la MLI chez une partie de nos enfants, décollement séquellaire
des HR. Nous constatons également de nombreuses anomalies du vitré.

Ces atteintes maculaires montrent des anomalies de I’interface vitréo-rétinienne et sont le résultat d’un
mécanisme de traction vitréo-rétinienne en faveur de la théorie 1 de la physiopathologie des HR
énoncée dans I’introduction. Ces atteintes ne sont pas retrouvées chez des enfants sains et peuvent
s’accompagner de complications (MER, DR, déchirures rétiniennes... engendrant métamorphopsies et

baisse d’acuité visuelle). Il est donc indispensable de suivre ces enfants réguliérement.

Figure 109: follow up OCT maculaire de I'OD entre 2021 et 2023 chez un enfant de 10 ans
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Chez un des enfants suivis dans le service des EVNO depuis le diagnostic de SBS, on constate une
stabilité¢ du décollement de la hyaloide postérieure au fur et a mesure des années, mais a modérer par

I’absence de trés long recul (figure ci-dessus).

On remarque d’ailleurs que les MER et cicatrices du FO ont une localisation et une topographie
similaires aux HR initiales notamment les cavités de schisis (HR type 3 dans la classification). Les
cicatrices au FO et les atteintes a I’OCT maculaire sont plus fréquentes significativement chez les
enfants ayant eu des HR plus séveres.

Néanmoins on a pu constater que certains enfants avec des HR de grade 3 n’avaient pas de séquelles.
Ceci s’explique par le fait que les HR se sont résorbées plus rapidement. La position proclive a été
respectée libérant ainsi la macula de la toxicité du sang. Le temps de résorption des HR est donc un

facteur important a ne pas négliger dans le pronostic des séquelles visuelles.

A noter que latteinte du CV est rare. Quatre enfants avaient une altération systématisée du CV :
- Un enfant a une quadranopsie bitemporale supérieure. Une IRM cérébrale a été demandée afin
de rechercher une 1ésion compressive chiasmatique. Aucune lésion n’a été découverte méme
apres relecture de I'IRM. La quadranopsie bitemporale supérieure doit étre confirmée avec

réalisation d’un CV comparatif lorsque 1’enfant sera plus agé.

- Trois enfants avaient une atteinte du CV a type de Iésion rétro chiasmatique (2 avaient une
HLH gauche, 1 avait une quadranopsie supérieure homonyme droite). L’IRM cérébrale
réalisée lors du diagnostic de SBS concordait avec les atteintes du CV. Des 1ésions

ischémiques étaient présentes au niveau du lobe occipital controlatéral a I’atteinte du CV.

Figure 110: scanner cérébral chez une patiente de 9 ans avec une HLH gauche et on observe une atrophie
lobe occipital droit

Le CV est trés important. C’est un examen subjectif mais s’il est bien réalisé, il est représentatif des
difficultés et handicaps rencontrés dans la vie quotidienne de 1’enfant. En particulier pour le
retentissement sur la vie quotidienne, le CV binoculaire est le plus intéressant et de réalisation plus

aisée chez de jeunes enfants.
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Sur le plan de la réfraction, nous avons constaté une hypermétropie forte chez 7 patients (13%), 12
enfants avaient un astigmatisme important (23%). Il est difficile de dire si ces anomalies réfractives
sont séquellaires du SBS. Un astigmatisme supérieur a 1 dioptrie décroit jusqu’a I’age de 4 ans pour ne
concerner que 10 % d’entre eux d’aprées le rapport SFO 2017 d’ophtalmopédiatrie (96). Nous avons 2

fois plus d’astigmatisme dans notre série.

Une chirurgie de rétine avec vitrectomie a été réalisée initialement chez un seul de nos patients. Les
indications de chirurgie de rétine sont tres limitées chez 1’enfant et doivent étre bien réfléchies compte
tenu de la difficulté de la chirurgie. L’indication de la vitrectomie avait été posée en raison d’une HIV
dense persistante plusieurs mois. Nous constatons que finalement cet ceil ayant bénéficié d’une

vitrectomie est non fonctionnel (absence de perception lumineuse).

Un cas de surdité de perception profonde a été retrouvé dans notre étude. La surdité est une séquelle
rare décrite dans la littérature.(76) L’IRM des conduits auditifs internes ne montrait pas de
malformation, le nerf cochléaire était présent. Cet enfant a bénéfici¢ d’une mise en place d’un implant
cochléaire. La surdité n’était pas connue a la naissance. Une recherche de délétion des génes pour
connexine 26 et 30 était négative éliminant une surdité génétique autosomale récessive. Il est trés

probable que cette surdité soit une séquelle de SBS.

Ces séquelles ophtalmologiques ne sont pas forcément manifestes comme la MER périphérique ou un
deéficit minime a I’OCT des fibres optiques. Parfois ces séquelles peuvent impacter la vie quotidienne

et le futur de ’enfant de part une acuité visuelle faible ou une altération du champ visuel.

Un enfant de notre série présente une cécité légale définie par acuité visuelle inférieure a 1/20 pour le
meilleur ceil aprés correction en raison d’une cécité corticale.

Un enfant de notre série présente une malvoyance au sens du terme car son acuité visuelle apres
correction est comprise entre 4/10 et 1/20.

Deux enfants sont a la limite de la malvoyance avec une acuité visuelle a 5/10 pour le meilleur ceil

apres correction.

Le suivi ophtalmologique est indispensable afin de détecter des séquelles qui pourraient avoir un

retentissement dans la vie quotidienne future de 1’enfant.

- Pendant la vie scolaire :

Des anomalies de I’examen ophtalmologique telles qu’une amblyopie, un déficit du CV et des troubles
oculomoteurs peuvent jouer sur les apprentissages et amener a des difficultés scolaires. La constatation

d’anomalies visuelles peut participer a la rédaction d’un certificat MDPH et a I’instauration d’une

95



AVS, a la mise en place d’aides scolaires et périscolaires, et de matériel adapté pour améliorer la vie

quotidienne de 1’¢leve.

- Pour le choix professionnel (97) :

L’acuité visuelle optimale peut étre requise et primordiale dans certaines professions. Il existe
notamment des conditions d’aptitudes visuelles a I’exercice de conducteur SNCF, gardien de la paix,
douanier, sapeur-pompier, marins, pilote d’hélicoptére, cariste, dans I’armée... Mais certaines acuités
trop faibles peuvent étre handicapantes pour 1’exercice d’autres professions bien sir, et notamment en

impactant I’autonomie pour les déplacements.

- Pour la pratique sportive et loisirs

Le parachutisme, la boxe, pilote de voiture sont des exemples de loisirs qui requiérent des normes pour

I’acuité visuelle.

- Pour la conduite automobile

Un CV altéré peut contre indiquer la conduite automobile, la conduite de véhicules poids lourds...

Permis léger Permis lourd
Acuité visuelle binoculaire  5/10 1 ceil 8/10 autre ceil 5/10
Champ binoculaire 120° en horizontal et 60° en vertical Doit étre normal

Figure 111: Aptitudes et normes visuelles selon le permis de conduire

La détection des séquelles est primordiale afin d’assurer la sécurité de cet enfant qui va devenir adulte,
la sécurité des personnes qui I’entourent notamment, de lui apporter des aides dans sa vie quotidienne.
Prenons I’exemple d’un de nos patients :

La patiente est 4gée de 8 ans. Le CV binoculaire (CV S b e
de la vie quotidienne) montre 16 zones déficitaires sur »

85 avec 18% de zones déficitaires.

Les déficits sont situés principalement autour du / [ e Jo@i Qe L Le '.\}

méridien horizontal, en central et en périphérique. Ce r o b A AU K AT ;

CV contre indique malheureusement la conduite hv \: &3 _' ; 7

automobile pour [D’instant. Un contrdle est B e

indispensable & I’age de 1617 ans, Figure 112: champ visuel binoculaire
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Prenons le cas d’un deuxi¢me patient. Il présente une cécité de ’OD et une acuité visuelle a 4/10 de
I’OG. 1l ne pourra pas obtenir le permis de conduire. De plus il ne pourra pas non plus exercer la
profession qu’il souhaite si cette profession exige une acuité visuelle optimale ou si cette profession

exige d’étre véhiculé.

Notre étude est la seule étude récente décrivant les séquelles ophtalmologiques plusieurs années apres
le diagnostic comportant autant de patients. A notre connaissance, il s’agit de la premiere étude qui
souligne une association significative entre la gravité des atteintes neurologiques finales et les
séquelles ophtalmologiques. Notre étude décrit pour la premiére fois €également une corrélation entre

la gravité de I’atteinte ophtalmologique initiale et les séquelles ophtalmologiques.

Les forces de notre étude

La force de notre étude repose sur le temps de recul entre le diagnostic initial de SBS et le dépistage
des séquelles visuelles. En effet, nous avons un recul entre 5 et 11 ans. Notre série comporte 52

patients ce qui est conséquent pour une étude sur le SBS.

De plus ces enfants ont été examinés dans le méme service de référence ce qui confére une certaine
fiabilité des examens réalis€s initialement par les mémes techniciens expérimentés et formés en
pédiatrie et le peu de données manquantes initiales. En effet, tous les enfants ont bénéficié de
rétinophotographies du FO rapidement aprés 1’admission aux urgences. Nous avons pu retrouver ces

rétinophotographies afin de classer le stade des HR.

Les nourrissons du Nord Pas de Calais, ayant un HSD sont en grande partie transférés au CHU pour
&tre rapprochés des services de réanimation pédiatrique et de neurochirurgie pédiatrique. Dans le cadre
d’une suspicion de TCNA, le service des EVNO est souvent sollicité pour réaliser un FO et des
rétinophotographies. Les enfants inclus dans notre étude représentent une forte proportion des bébés

secoués hospitalisés dans le Nord Pas-de-Calais.

Un des points forts de notre étude est I’ensemble du bilan réalisé : un bilan orthoptique, un examen
neuro-ophtalmologique et ophtalmologique étaient effectués pour chaque enfant. Les examens étaient
standardisés et effectués a tous les enfants inclus dans cette étude si la faisabilité était possible.

Ce bilan complet n’est pas réalisé lors du suivi habituel en ville ce qui a permis de déceler des

séquelles non manifestes non dépistées par I’ophtalmologiste de ville

Le classement des stades d’HR s’est effectué en double lecture, par deux ophtalmologistes et a permis

de limiter les biais de classement. Entre 2011 et 2017, un changement de classification est survenu.
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La classification de la HAS 2017 nécessite I’évaluation de la profondeur de 1’étendue des HR par un
OCT maculaire initialement. Or, ’OCT maculaire au stade initial du diagnostic est rarement réalisé
(FO demandés en urgences, parfois réalisés en réanimation pédiatrique, aux urgences pédiatriques, au
lit de ’enfant et I’OCT maculaire ne peut étre transporté au lit de I’enfant).

Donc nous avons décidé de classer les HR initiales selon la classification HAS 2011 qui a I’avantage
d’étre plus accessible et repose sur la clinique et qui est possible pour tous les enfants de notre étude
contrairement a la classification HAS 2017.

Cela dit, nous avons constaté que, le plus souvent, la réévaluation du grade selon la HAS 2011 par la
HAS 2017 classent les HR dans le méme groupe et permettent de distinguer la sévérité des HR

initiales.

Les 2 exemples ci-dessous le montrent :
Exemple 1 : Grade 2b ii (atteinte de la périphérie, > 10 hémorragies sous rétiniennes) selon la
classification HAS 2017 et type 2 selon la classification HAS 2011. Les 2 classifications classent les

HR dans un stade modéré.

(Eil droit (Eil gauche

Figure 113: grade 2bii selon la classification HAS 2017 et type 2 selon classification HAS 201 1.
Remerciements au Dr Drumare.

On constate une hémorragie sous la MLI, une déformation des couches rétiniennes en forme de vague.
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Exemple 2 : Grade 3c ii (rétinoschisis avec atteinte > 50% rétine et HR profondes) selon la
classification HAS 2017 et type 3 selon la classification HAS 2011. Les 2 classifications classent les

HR dans un stade sévére.

Figure 114: grade 3cii selon la classification HAS 2017 et type 3 selon classification HAS 201 1.
Remerciements au Dr Drumare.

Limites dans le recrutement des patients

Notre étude présente aussi quelques biais.

Le biais de sélection est le principal biais de notre étude. Le nombre de perdus de vue est non
négligeable. Lors de 1’appel téléphonique, 2 responsables 1égaux ont refusé cette consultation
ponctuelle, 6 avaient un numéro de téléphone non attribué. 3 enfants ne vivaient plus dans la région.
35 ne se sont pas présentés a la consultation.

Le contexte social, la distance entre le domicile et le CHU de Lille, les déménagements, le fait que
I’enfant soit placé en famille d’accueil, la non-disponibilité des proches et la présence d’un suivi
ophtalmologique en ville sont des freins a la participation a cette étude.

De plus ces familles ont toutes vécu une histoire traumatisante tant sur le pronostic vital de I’enfant
que sur son implication judiciaire. Elles ne veulent pas étre confrontées de nouveau au passé, ont la
peur d’étre jugées ou ne se sentent plus concernées par le suivi médical et préférent refuser cette
consultation optionnelle. D’autant plus que le jugement de 1’auteur des faits peut prendre plusieurs

années et que la décision du jugement peut encore étre récente.

De méme, nous avons constaté que certains enfants ignoraient leur antécédent de SBS (les adultes
accompagnants nous demandant de ne pas révéler le sujet de notre étude aux enfants). D’autres enfants

avaient connaissance des HR pendant leur premicre année de vie sans que la cause ne soit dévoilée.

Nous avons constaté que les familles d’accueil étaient plus promptes a accepter le rendez-vous
médical car plus détachées des événements passés. Les enfants victimes de SBS dont I’auteur des faits
est étranger a la famille (notamment nourrice) sont plus nombreux dans notre étude car les parents
ressentent probablement moins de « culpabilité » (30% de notre population contre 18% dans la

littérature (52)).
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Il est probable que les parents qui avaient remarqué des anomalies particuliéres ophtalmologiques
(strabisme par exemple) ou des troubles attentionnels étaient plus enclins a accepter la consultation
proposée par I’étude.

Il est difficile de savoir si les perdus de vue sont ceux qui ont le plus de séquelles. Nous pouvons
penser que ces enfants n’ont pas de difficultés visuelles ce qui justifierait que les parents ne ressentent
pas le besoin de consulter ou au contraire ces perdus de vue sont déja pris en charge dans un réseau de

soins et ne ressentent pas la nécessité de multiplier les prises en charges.

Le biais de sélection joue également sur la gravité des patients recrutés. Il manque a notre série tous
les enfants ayant été¢ victimes de SBS et qui n’ont pas été diagnostiqués donc pas hospitalisés.
Rappelons le syndrome de SBS est nettement sous-estimé. 11 s’agit probablement de ceux qui ont
présenté une symptomatologie passée inapercue. Mais sans doute, certains de ces enfants peu
symptomatiques initialement peuvent présenter des atteintes visuelles actuelles.

De méme ceux qui sont décédés dans les suites de SBS (formes graves de SBS) n’ont pas pu étre

étudiés.

Le suivi des enfants victimes de SBS est compliqué et souvent erratique. Dans notre étude, 40% des
enfants, au cours de leur suivi, n’ont pas été présentés au moins une fois a un rendez-vous médical au
CHU de Lille sans I’annuler au préalable. Ce pourcentage est certainement sous-estimé car ces enfants
ne sont pas suivis uniquement au CHU de Lille. Ce nombre de « PVNE » ne comptabilise pas les
rendez-vous programmés dans les autres hopitaux périphériques (plus proches du domicile), ni les

rendez-vous médicaux en libéral.

Un biais de confusion est a noter également.

15% des patients de notre étude étaient nés prématurés (la prématurité étant elle-méme un facteur
favorisant le SBS) concordant avec les données de la littérature qui avance entre 11 et 21% de
prématurité (17) contre 6.9% dans la population générale.

Il est décrit notamment dans 1’article « Le syndrome de I’ancien prématuré », (Berges, Lézine et Al.,
1969), que les enfants nés prématurés ont plus de troubles émotionnels ou comportementaux, plus de
troubles moteurs a type de dyspraxie.

De méme, il a été montré dans une étude de 2019, comprenant 50 patients nés prématurés, agés entre 3
et 15 ans, que les enfants présentaient plus d’anomalies oculaires a type de strabisme et qu’ils avaient
une acuité visuelle plus faible (98). Chez nos patients inclus nés prématurés et victimes de SBS, le
strabisme par exemple peut donc étre une conséquence du secouement, ou de la prématurité ou
d’origine mixte.

Nos patients inclus ne souffraient pas de rétinopathie du prématuré.

100



Limites dans 1’évaluation des séquelles ophtalmologiques

Acuité visuelle

Nous avons mesuré 1’acuité visuelle de plusieurs manicres différentes selon les enfants mais jamais
entre les 2 yeux d’un méme patient. Quand cela était possible et I’enfant en capacité, nous utilisions
les lettres, chiffres ou dessins. Deux enfants avaient un retard de développement avec un niveau de
langage d’un enfant préverbal. Une acuité visuelle était impossible, nous avons alors utilisé le test de
bébé vision qui estime un comportement visuel plutot qu’une acuité visuelle a I’aide de cartes. A partir
de ces cartes nous avons estimé une acuité visuelle en dixieme afin de pouvoir comparer aux autres
enfants inclus dans notre étude. Chez ces 2 enfants, 1’acuité visuelle n’est donc qu’une estimation et

elle est peu fiable.

RNFL

Un biais de classement est possible. En 1’absence de bases normatives d’épaisseur des fibres optiques
RNFL pour les enfants, nous avons suivi le code couleur donné par I’OCT et en appariant nos enfants
agés entre 5 et 11 ans a des adultes de 18 ans car les mineurs ne sont pas codifiés par des codes
couleurs.

Notre série est composée d’enfants assez hétérogenes en age allant de 5 ans a 11 ans.

Aucune différence statistiquement significative n’a été démontrée entre 1’age de I’enfant et le RNFL
thickness mesurée par ’OCT cirrus Zeiss dans une étude comparant 1’épaisseur chez 53 enfants agés
de 4 a 15 ans (99). Ainsi nous avons pu comparer I’épaisseur en fibres optiques des enfants entre eux.
La moyenne globale du RNFL thickness chez ces enfants normaux dans cette étude était de

104,33 + 10,22 um ce qui correspond environ a I’épaisseur RNFL d’un jeune adulte sain de 18 ans.

Champ visuel
La réalisation d’un CV n’est pas facile a cet dge. Cet examen nécessite un degré important de
concentration et d’attention et une compréhension des consignes. Or, certains enfants de notre
population sont atteints de difficultés attentionnelles, de TDAH ou de retards d’acquisition. Ils
présentent des difficultés de compréhension assez significatifs en comparaison a une population
d’enfants indemnes de SBS. Ainsi cet examen a cet age était compliqué a réaliser.
En fonction de I’age et de 1’état clinique de I’enfant, la technique de CV pouvait étre différente dans
notre étude (mais jamais différente entre les 2 yeux).

- Le CV par attraction périphérique peut étre réalisé avant 3 ans mais plus adapté pour les

enfants qui ne peuvent comprendre les consignes.

- Le CV Goldman est souvent possible a partir de 5 ans.
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Figure 115: Champ Visuel par attraction périphérique | Figure 116: CV cinétique Goldman

Le CV est demandé dans le volet ophtalmologique du certificat MDPH. Cependant le CV demandé est
un CV binoculaire or dans notre étude nous avons réalisé un CV monoculaire Goldman afin de
préciser le degré d’atteinte de chaque ceil. Mais il ne faut pas oublier que le CV binoculaire est le plus
approprié pour refléter la géne dans la vie quotidienne. La multiplication des CV est compliquée chez

ces enfants atteints de troubles attentionnels pour la plupart.

Limites de I’évaluation des séquelles neuropsychologiques

Aucun test standardisé n’a été effectué afin d’évaluer les séquelles neurologiques. Un test avec des
scores aurait pu étre réalisé pour déceler objectivement les séquelles neuropsychologiques et cognitifs
telles qu’une mesure du quotient intellectuel, une mesure des troubles psychoaffectifs, un test
d’écriture, un test de compréhension. ..

Rares sont les enfants qui bénéficient d’un suivi neurologique encore actuellement. Mais I’absence de

suivi ne prouve pas que ces enfants soient indemnes de séquelles neurologiques.

2 Comparaison des résultats avec la littérature

La littérature est bien fournie concernant les descriptions cliniques et classification des HR au stade du

diagnostic mais sur le plan des séquelles ophtalmologiques, la littérature est trés pauvre.

Sur les 114 enfants éligibles a notre étude, 6 enfants sont décédés dans les décours du secouement
(5.3%).
- Dr’apres la HAS, 1 bébé sur 10 ayant subi un secouement décede (10%).
L'é¢tude de Bonnier et al montre 8 % de mortalité immédiate (92).

- Dans I’étude de Kivlin sur 116 patients, 36% des patients sont décédés.

Nous retrouvons un taux de mortalité plus faible expliqué par le fait que dans le service des EVNO,
I’ophtalmologiste n’est pas sollicité pour réaliser le FO si le diagnostic de SBS est posé lors de
I’autopsie d’un bébé décédé. Les HR sont retenues par le médecin légiste et visualisées

macroscopiquement lors de 1’autopsie. Dans notre pourcentage d’enfants décédés de SBS, il nous
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manque donc tous les bébés secoués décédés immédiatement au domicile par exemple, or ces études

ci-dessus les ont comptabilisés.

Chez ces 6 enfants, le FO a été réalisé trés rapidement lors de 1’hospitalisation en réanimation au lit de

I’enfant et ils sont décédés des conséquences du secouement.

De plus un des critéres d’inclusion de notre étude étaient la présence d’HR au FO. On peut penser que
certains enfants décédés de SBS n’avaient pas forcément d’HR au moment du diagnostic et n’étaient

donc pas dans la base de données du service des EVNO de Lille (les HR étant absentes dans 20%).

Notre étude montre que les HR sont bilatérales dans 82.7% concordant avec la revue de littérature de
Maguire qui avance un chiffre de 83% en moyenne (52).

29% des enfants de notre population sont scolarisés actuellement dans une école spécialisée et 15%
ont besoin d’un accompagnant éducatif a I’école concordant également avec le constat de

Duhaime.(47)

Notre population est représentative des enfants secoués dans la littérature.

Sexe masculin Age <6mois Age <12 mois Age moyen
Donnée de notre étude 67% 67.9% 94.3% 4,90 mois
Série de Mireau (2005) (17) 72.7% 63% 95% 5.4 mois
Série de King (2003) (68) 56% - - 4.6 mois

Figure 117: caracteristiques des bébés secoués selon les séries

15.4% des enfants de notre étude sont nés prématurés confirmant ainsi un taux plus élevé de

prématurés chez les enfants SBS (le taux dans la population générale étant de 6.9%) (100), ce qui

confirme bien que la prématurité est un facteur de risque de SBS.

69% des enfants de notre population ont bénéficié d’un drainage de I’HSD. Dans la série de Mireau de

2005, 60% des enfants en bénéficiaient. Ce nombre est a peu prés équivalent.

Notre étude est la seule avec 1’étude de Kivlin dont I’objectif principal est d’étudier les séquelles

visuelles plusieurs années apres le diagnostic de SBS sur une série d’enfants.(49)

Kivlin a été la premiére a étudier les séquelles ophtalmologiques des enfants victimes de SBS.

Elle a étudié une série de 116 enfants victimes de SBS admis a I’hopital entre 1987 et 1998 pour un

HSD secondaire & un TCNA. Dans son étude, elle réalise un examen ophtalmologique initial puis une
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période de suivi allant de 2 mois a 5 ans avec un recul moyen de 21 mois chez 55 enfants uniquement

sur les 116 au départ.

- 20% des patients avaient une cécité corticale (11 patients sur 55)

- 7% avaient un déficit au CV a type d’hémianopsie homonyme en raison d’une
encéphalomalacie bilatérale diffuse ou focale des lobes occipitaux ou des lésions des lobes
occipitaux. (4 patients)

- 3% présentaient une atrophie optique, des cicatrices rétiniennes, une myopie importante.

Table 6. Cause of Vision Loss

Bilateral (19 patients)
CVI alene
CVI + optic atrophy
CVI + retinal injury
CVI + high myopia
Retinal injury and HH
HH alone

Unilareral (2 patients)
Retinalfopric nerve injury and strabismic amblyopia
Strabismic amblyopia 1

(U e

CVI = cerebral visual impairment; HH = homonymous hemianopsia.

Figure 118: causes de déficience visuelle dans l'étude de Kivlin

Nos résultats divergent avec ceux de Kivlin.

Dans notre étude nous avons trouvé :
- 2% de cécité corticale (10 fois moins de cas de cécité corticale dans notre étude)
- 7.7% ont un déficit au CV a type d’atteinte rétrochiasmatique ou chiasmatique
- 40% ont une anomalie au FO

- 50% d’anomalies a ’OCT maculaire

Concernant les anomalies au FO

Nous décomptons plus de 10 fois plus d’anomalies comparativement a Kivlin.
Ceci peut étre expliqué par le fait que nous avons comptabilisé les anomalies retrouvées en IR et

’aspect cellophanique du FO (anomalies non recherchées dans I’étude de Kivlin).

Concernant les anomalies 8 ’OCT maculaire

Nous notons de nombreuses anomalies a I’OCT maculaire (MER infra cliniques, décollement de la
hyaloide) non étudi¢es dans 1’étude précédente. En effet I’avénement de I’OCT maculaire est récent
d’autant plus en ophtalmopédiatrie. De plus les études sur le SBS sont pour la plupart antérieures a

I’apparition de I’OCT.
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Concernant la cécité corticale

Les rares études décrivant les séquelles ophtalmologiques des bébés secoués (sur un terme variant de
quelques mois a 5 ans maximum) décrivent principalement une cécité corticale contrairement a notre

¢tude (2%).

Une étude de 1990 de Han et Wilkinson analysant les manifestations ophtalmologiques tardives du
SBS a suivi 6 enfants de 12 a 55 mois apres le diagnostic de SBS. Trois enfants souffraient d’une

cécité corticale (50% des patients de I’é¢tude) (101).
Dans une série de Laurent-Vannier de 28 cas de SBS suivis en rééducation a la sortie d’hospitalisation
en neurochirurgie, 10 enfants avaient des troubles visuels dont 4 cas de cécité a 18 mois de suivi (14%

de cécité corticale).

Ceci peut étre expliqué par le fait que le recul moyen des études est faible mais également par le fait

que les séries comptent peu de patients (biais de recrutement dans ces études).

- L’étude de Han et Wilkinson : elle comporte 8 fois moins de patients inclus que dans notre
série. Leur recul médian était de 2 ans. Les 3 enfants souffrant de cécité corticale dans leur
¢tude étaient ceux qui avaient le recul le moins important (12 mois).

- De méme pour la série de Laurent-Vannier : on retrouvait 14% de cécité corticale. L’étude
comptait deux fois moins de patients et le suivi était d’un an et demi.

- Une série italienne a suivi 6 enfants SBS pendant en moyenne 27 mois (entre 4 et 40 mois).
Un enfant sur 6 présentait une cécité corticale ce qui représente 16% de cécité corticale (ils ont
inclus 8 fois moins de patients également avec un suivi a 2 ans environ) (91).

- Le recul moyen de Kivlin était de 21 mois (le recul de notre étude est de 7.85 années). Les
enfants atteints de cécité corticale étaient 4gés en moyenne de 2 ans (les ndtres sont 4gés en
moyenne de 8.08 ans).

Kivlin définit un mauvais comportement visuel par une instabilité de fixation ou une acuité
visuelle inférieure a 20/200 sur les cartes de Teller. Les cartes de Teller estiment une acuité

visuelle et sont moins précises que I’acuité visuelle avec des optotypes.

L’examen ophtalmologique d’un enfant de 2 ans est beaucoup plus compliqué qu’un enfant de 7 ans,
I’enfant est moins attentif, comprend moins bien les consignes ce qui peut amener a un diagnostic de
cécité corticale trop hativement.

On sait que la cécité corticale est une atteinte particuliérement sensible a la rééducation du fait de la
plasticité cérébrale. Donc le recul par rapport au traumatisme initial joue un role déterminant dans le

nombre de patients atteints de cécité corticale dans les différentes études.
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Bien siir, les séquelles ophtalmologiques a 2 ans ne sont pas les mémes qu’a 10 ans. Plusieurs enfants
de notre étude avaient un comportement de cécité initialement qui s’est amélioré secondairement et

que nous n’avons donc pas comptabilis¢ quand nous les avons revus.

Concernant les anomalies du CV

Dans la littérature il existe 3 atteintes avec une HLH dans 1’étude de Kivlin.
Dans notre étude on recense 2 HLH et 1 quadranopsie latérale homonyme. Notre série et celle de

Kivlin sont les 2 seules a décrire des séquelles au CV avec atteinte rétrochiasmatique.

Concernant le RNFL

Notre étude est la seule a étudier 1’épaisseur des fibres optiques RNFL. Aucun article dans la littérature
ne décrit ces séquelles sur une série d’enfants. L’étude de Kivlin a été réalisée entre 1987 et 1998. Les
premiéres images d’OCT in vivo publiées dans [’American Journal Of Ophtalmology datent de 1993
(102). De plus, peu d’OCT maculaires sont effectués en ophtalmopédiatrie.

Plusieurs études montrent une corrélation entre la gravité du tableau neurologique initial et la sévérité
de ’HR (surtout si elle est bilatérale, diffuse, sous-hyaloidienne, ou vitréenne).
- Wilkinson en 1989 montre que la sévérité des HR initiales prédit la gravité du tableau
neurologique initial sur 14 cas d’enfants (103).
- Morad (104) montre une corrélation entre sévérité des atteintes neurologiques initiales et

gravité des HR dans une série de 75 enfants agés de 2 a 48 mois.

Notre étude ne retrouve pas d’association significative entre séjour en réanimation et grade des HR et
entre HSD drainé et grade des HR.

Notre étude comporte 3 fois plus de patients que celle de Wilkinson.

Cependant, nous n’avons pris en compte que 2 critéres pour évaluer le tableau clinique neurologique :
le drainage de ’HSD ainsi que la présence ou non d’un sé€jour en réanimation. Il aurait fallu prendre
plus de critéres pour évaluer le tableau neurologique initial global mais ce n’était pas I’objectif de
I’étude (notamment taille, nombre et temps de résorption des HSD, score de Glasgow initial...),
critéres pris en compte par les études ci-dessus.

Les enfants de notre é¢tude dont le motif d’admission aux urgences est arrét cardio-respiratoire ont des
HR initiales plus séveres (p=0.05) mais ce résultat est a prendre avec prudence car ce motif ne

concerne que quatre enfants de I’étude (effectif limité).

Matthews (82) prédit un pronostic visuel et neurologique mauvais si I’enfant présente une HIV dense.

Chong (105) dans une série de 26 enfants en 2018 montre que la présence d’un rétinoschisis maculaire
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(donc HR de grade 3) dans le TCNA est associée a 4 fois plus de risque d’avoir un retard de

développement dans les 5 ans.

Notre étude est la seule a analyser 1’association entre temps de résorption des HR et séquelles
ophtalmologiques. Nous avons montré que plus les HR persistaient dans le temps plus les séquelles
visuelles avaient tendance a étre importantes. Effectivement la coagulation sanguine s’accompagne
d’une dégradation de I’hémoglobine contenue dans le sang avec relargage de fer, hémosidérine, et de
stress oxydatif pouvant étre toxique pour les cellules rétiniennes. Plus ’HR est proche de I’EPR et de

la rétine externe, plus la toxicité est importante (106).

Notre étude est la seule a notre connaissance a montrer une corrélation entre la gravité des HR et la
sévérité des séquelles ophtalmologiques avec un bilan complet sur une grande série. Les enfants ayant
des HR de grade 3 ont significativement plus de risque d’avoir des séquelles visuelles manifestes.
Plus les HR étaient séveres initialement plus on retrouve d’anomalies séveres a I’OCT maculaire. 11
semble que le FO a tendance a étre anormal sans néanmoins retrouver d’association significative. Un

manque de puissance li¢ au nombre de patients est possible.

Les atteintes au CV, les déficits au RNFL, le strabisme et ’amblyopie ne semblent pas étre corrélés a
la sévérité des HR initiales. La stimulation visuelle dans un environnement propice peut amener a
régresser et corriger I’amblyopie et le strabisme méme chez des enfants avec des HR de grade 3. Un
enfant ayant eu des HR de grade 1 mais dans un milieu peu propice a la stimulation visuelle peut
malheureusement garder son amblyopie ou strabisme. Le strabisme et I’amblyopie peuvent étre
rééduqués (mais pas Iatteinte a I’OCT maculaire). Les enfants avec une atteinte a I’OCT maculaire, au
FO ou qui ont un strabisme ont une acuité visuelle significativement plus faible selon les résultats de

notre étude.

3 Proposition d’un suivi

Etant donné que nous avons montré qu’il existait une association entre la gravité des HR initiales et les
séquelles ophtalmologiques a long terme, un suivi peut étre proposé en fonction du tableau clinique de

gravité des HR initiales.

On peut proposer une évaluation du comportement visuel avec FO, apres la régression des HR, tous
les 4 mois la premicre année puis tous les 6 mois par un praticien formé a I’ophtalmopédiatrie pour
dépister une amblyopie sur une période prolongée pour tout SBS, avec néanmoins une attention
particuliere a la population ayant des HR de grade 3 et un temps de résorption long.

Le suivi sera réalisé par le couple orthoptiste/ophtalmologiste en alternance.
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Si I’OCT maculaire est possible (souvent a partir de 3 ans en fonction de I’enfant), il doit étre réalisé,
sachant que chez de jeunes enfants parfois handicapés, cette technique est réservée aux services
hospitaliers.

Le suivi doit étre prolongé jusqu’a I’age de 10-11 ans. Si I’examen ophtalmologique est normal alors
le suivi pourra étre espace.

Si ’OCT maculaire montre une quelconque anomalie, le suivi doit étre poursuivi annuellement.

A noter que des exceptions existent. Il ne faudrait pas négliger la surveillance des enfants qui ont des
HR de grade 1. Des enfants ayant des HR initiales de type 1 peuvent avoir plus de séquelles que des
enfants atteints d’HR de type 3.

Un enfant avec des HR de grade 1 a une atteinte chiasmatique et une MER déformant le profil
fovéolaire.

Des patients avec des HR de grade 3 peuvent ne pas avoir des séquelles ophtalmologiques. 1 enfant de
notre ¢tude avec des HR de grade 3 est considéré normal sans aucune séquelle ophtalmologique ou

orthoptique ou neurologique et avec une scolarité normale.

HR initiales de grade 1 OCT maculaire anormal : décollement de la hyaloide postérieure

Figure 119: exemple d'un enfant avec des HR de grade 1 avec OCT maculaire anormal actuel

HR initiales de grade 3 OCT maculaire actuel normal

Figure 120: exemple d'un enfant avec des HR de grade 3 avec OCT maculaire normal actuel

La gravité des atteintes dépend principalement du temps de résorption. Plus le temps de résorption est

long plus le suivi doit étre rapproché.
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4 Perspective

Il pourrait étre intéressant d’analyser les séquelles ophtalmologiques a plus long terme et sur une plus

grande série de patients et d’étudier leurs retentissements sur la vie quotidienne en utilisant des scores.

1) D’un point de vue ophtalmologique

Il pourrait étre intéressant également de suivre 1’évolution de la MER ou du décollement de la
hyaloide, présents chez de nombreux enfants victimes de SBS et le retentissement sur ’acuité visuelle
au fur et & mesure du temps et de décrire si les MER ont tendance a augmenter en épaisseur avec la
croissance de I’enfant ou si elles restent stables. On pourrait aussi comparer 1’évolution de la MER li¢e

au SBS (population jeune) par rapport a une MER d’une autre étiologie (population plus agée).

2) D’un point de vue général

De nombreux enfants, dont I’examen ophtalmologique et/ou neurologique clinique est normal,
rencontrent des difficultés dans la vie quotidienne en terme d’adaptation, d’intégration sociale.

Pour étudier le retentissement dans la vie quotidienne, il est indispensable d’étudier aussi le
retentissement psychoaffectif de I’histoire de maltraitance ainsi que d’évaluer les difficultés sociales

familiales qui y sont peut-€tre associées et qui peuvent retentir sur la vie de 1’enfant.

Un suivi pluridisciplinaire psychiatrique, neurologique et ophtalmologique semble donc indispensable
chez tous les enfants victimes de SBS méme chez ceux qui ont un développement psychomoteur a
priori normal car des études ont montré la possibilité d’un intervalle libre entre le diagnostic de SBS et
I’apparition de séquelles. Ces séquelles avec intervalle libre se découvrent majoritairement a 1’age de
la scolarisation. Un contréle neuropsychologique et ophtalmologique (FO et OCT maculaire) devrait

étre effectué a cet age.
Notre étude confirme I’intérét de la prise en compte des classifications de I’HAS par les experts
médicaux et médecins légistes afin d’estimer au mieux les préjudices et séquelles futures de I’enfant

victime de SBS compte tenu de 1’association entre gravité des HR et séquelles visuelles a long terme.

Il existe également un intérét d’un travail conjoint entre les acteurs sociaux et médicaux afin de réduire

les perdus de vue dans le suivi et d’optimiser la prise en charge.
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Des controverses apparaissent depuis quelques années :

- En 2019, dans une lettre de 25 pages adressée a la présidente de la HAS, Maitre Etrillard
réclame a la HAS I’abrogation des recommandations de la HAS de 2011 et 2017 sur le SBS. 1l
dénonce les ravages sur les familles de fausses accusations de maltraitance fondées sur les
recommandations de HAS. Il dénonce ¢galement que les experts désignés sont signataires des
recommandations de la HAS. Il existe selon lui des failles dans I’expertise.

- Ensuede, le SBS est un diagnostic contesté. Plusieurs décisions judiciaires et un rapport
rédigé par plusieurs chercheurs remettent en cause les fondements scientifiques du diagnostic
du SBS.

Le diagnostic de SBS n’est pas toujours facile. Les recommandations de la HAS permettent de former
les professionnels de santé et donnent des clés pour reconnaitre ce syndrome rare. Il ne faut pas oublier

que la priorité est la protection du nourrisson.

Le 5 avril est la journée nationale du Syndrome du Bébé Secoué. L’éducation de la population
générale (campagnes de prévention) est indispensable et doit étre poursuivie avec les campagnes de
sensibilisation afin « d’éradiquer ce syndrome » évitable. Cette prévention se fait actuellement en

maternité aupres des jeunes parents avant leur sortie avec le bébé.
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Conclusion

Les séquelles ophtalmologiques sont fréquentes dans le SBS. Certaines séquelles
ophtalmologiques sont irréversibles notamment la MER, d’autres sont réversibles et peuvent faire
I’objet d’une rééducation (amblyopie, strabisme).

On constate de nombreuses anomalies de I’interface vitréo-rétinienne, qui sont le résultat d’un
mécanisme de traction vitréo-rétinienne (argument en faveur d’un mécanisme de traction vitréo-
rétinienne dans la physiopathologie des HR dans le SBS).

Déceler les séquelles ophtalmologiques est donc important afin d’adapter le suivi et d’éviter les

complications ou de négliger les amblyopies.

Les séquelles visuelles nécessitent une double évaluation et dépendent de 1’age de 1’enfant et
ses aptitudes a coopérer

¢ Evaluation de ’acuité visuelle ou a défaut du comportement visuel en monoculaire et

en binoculaire

* Evaluation du champ visuel

L’environnement propice a la stimulation visuelle, le respect de la position proclive dans les
premiers jours et mois, la rééducation de I’amblyopie peuvent réduire les séquelles visuelles. Le role

de I’entourage est donc également important.

Notre étude confirme une corrélation entre sévérité des hémorragies rétiniennes et les
séquelles ophtalmologiques et une corrélation entre les séquelles ophtalmologiques et les séquelles
neurologiques a 1’age de la scolarisation. Un suivi pluridisciplinaire est donc important. Un FO et
OCT maculaire doivent étre réalisés dans le suivi.

En effet cette étude met en évidence les progres réalisés dans le suivi de ces enfants grace a

I’imagerie rétinienne réalisée a I’OCT.

Le role de I’ophtalmologiste est indispensable afin de rechercher les séquelles manifestes ou
non permettant I’intégration sociale de I’enfant dans la société.
Sur le plan médico-1égal, la détection de séquelles ophtalmologiques est primordiale et participe a

I’évaluation des préjudices et donc au montant de 1’indemnisation.
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Annexe 1 — Interrogatoire réalisé a
I’adulte accompagnant I’enfant lors
de la consultation

Enfant

Prématurité OUI/NON

Handicap présent avant secouement OUI/NON

ATCD

Freres et sceurs

.......... Frereet ..........sceur

1¢" enfant de la fratrie OUI/NON

Epilepsie OUI/NON

Suivi neurologique OUI/NON

Si oui : quelles sont les séquelles ?

Suivi ophtalmologique

OUI/NON
En ville ? Hopital ?

Troubles d’apprentissage

OUI/NON
Lesquels : les « dys » ex dyspraxie, TDAH, dyslexie ?

Rééducation Orthophonie ?
Ergothérapie ?
Kinésithérapie ?

Scolarité Classe :

Redoublement : OUI/NON
Scolarité normale : OUI/NON
Si non établissement scolaire (IME, IEM ?) :

Décision du jugement :

AVEUX : OUI/NON
Personne incriminée : pére, mére, nourrice ?
NON LIEU ?

Enfant placé dans une famille d’accueil ou dans un centre a
un moment donné

OUI/NON

Parents

Peére

Mere

Date de naissance

ATCD

Profession

Origines

Annexe 2

. Acuité visuelle : échelle : LETTRES ou CHIFFRES ou DESSINS

De loin

De pres

(Eil droit
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(il gauche

Binoculaire

Correction optique

. Recherche d’un strabisme

TEST DE L’ECRAN ET DEVIOMETRIE
Loin :
Prés :

loin

Pres

. Motilité oculaire

. Vision Binoculaire / Vision stéréoscopique : OUI / NON

Test de Lang

. Etude du nystagmus : présence d’un nystagmus OUI / NON
Si oui description du nystagmus

Regarde a droite De face Regarde a gauche

. Attraction vers une cible périphérique (SI CHAMP VISUEL GOLDMANN MONOCULAIRE OU BINOCULAIRE IMPOSSIBLE)

EIL GAUCHE
HAUT

BAS

(EIL droit
HAUT

BAS

Binoculaire
HAUT

BAS
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Annexe 2 — Exemples de champs
visuels normaux

Exemple d’un champ visuel normal

Figure 121: exemple d'un champ visuel cinétique normal chez un enfant de 8 ans victime de SBS

EXAMEN DU CHAMP VISUEL EXAMEN DU CHAMP VSUEL
Coma e mhets e 4 i Gt e cMietn Ul o 4 sk
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Annexe 3 — correspondance entre age

et acuité visuelle et normes du

bébévision

Carte n°® AV a40 cm
13 3.3/10 Age Acuité visuelle
12 2.5/10 A la naissance 1/40
11 2/10 1 mois 1/20
10 1.6/10 6 mois 1a2/10
9 1.3/10 9 mois 1.5a42.5/10
8 1/10 1 an 3a4/10
7 0.8/10 2 ans 5/10
6 0.6/10 3 ans 6a7/10
5 0.4/10 4 ans 8/10
4 0.3/10 5 ans 10/10
3 0.2/10
2 0.1/10
1 0.07/10

Normes bébévision

1éres semaines 1/20
3 mois 1/10
6 mois 2/10
9 mois 3/10

1 an 4/10

L
Figure 123: cartes de Teller utilisées pour le bébévision
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Résumé :

Contexte : Le syndrome du bébé secoué (SBS) est un traumatisme cranien non accidentel
provoqué par le secouement qui associe hématome sous dural, hémorragie rétinienne et
cedeme cérébral. Ces 3 signes cliniques ne sont pas toujours présents. Le SBS survient la
plupart du temps chez un nourrisson de moins de 1 an. Il existe trés peu d’études décrivant
les séquelles visuelles a long terme en raison de la difficulté de suivre ces enfants.
Objectif : L’objectif de notre ¢tude était de réaliser une analyse descriptive clinique des
séquelles ophtalmologiques présentes dans le SBS a long terme. Les objectifs secondaires
étaient d’évaluer une possible corrélation entre le grade des HR initiales au diagnostic et la
sévérité des séquelles ophtalmologiques a I’age de la scolarisation, d’analyser s’il existait
une corrélation entre séquelles ophtalmologiques et neurologiques, d’étudier s’il existait
une association entre le temps de résorption des hémorragies rétiniennes initiales et
séquelles ophtalmologiques.

Matériel et méthode : Nous avons recueilli rétrospectivement les données de 52 enfants
agés entre 5 et 11 ans qui présentaient des hémorragies rétiniennes pendant leurs deux
premicres années de vie associées a un hématome sous dural, victimes de TCNA par
secouement et aveux reconnus dans le service des EVNO a Lille. Les données
ophtalmologiques initiales lors du diagnostic, I’acuité visuelle finale, I’aspect du fond
d’ceil, la tomographie en cohérence optique, le RNFL, le champ visuel Goldman, un bilan
orthoptique et les données neurologiques ont été étudiées.

Résultats : Dans notre population d’étude, 50% des enfants ont une atteinte a I’OCT
maculaire (MER, atrophie rétinienne, décollement limitante interne, anomalie du vitré),
42% présentent une amblyopie, 42% un strabisme, 40% une anomalie au fond d’ceil
(cicatrice visible au fond d’ceil ou en infrarouge), 37% un déficit au RNFL, 8% une atteinte
du champ visuel (atteinte chiasmatique ou rétrochiasmatique), 2% une cécité corticale. Les
enfants avaient significativement plus de séquelles ophtalmologiques si les hémorragies
rétiniennes étaient de grade 3 selon la HAS initialement. Il existe une corrélation entre
séquelles neurologiques et ophtalmologiques statistiquement significative. Plus le temps de
résorption des hémorragies rétiniennes est long plus les séquelles ophtalmologiques
semblent importantes.

Conclusion : Le SBS est responsable de nombreuses séquelles ophtalmologiques. Certaines
sont irréversibles notamment la MER, d’autres sont réversibles et peuvent faire I’objet
d’une rééducation (amblyopie). Déceler les séquelles ophtalmologiques est important afin
de surveiller les complications qui pourraient survenir et participant aussi a I’intégration de
I’enfant dans la société.
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