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RÉSUMÉ

La cataracte congénitale est une cause évitable importante de handicap visuel

dans le monde entier. La perte visuelle est principalement due à l’amblyopie par

privation sensorielle. En effet, la cataracte empêche la formation de l’image

rétinienne et sa transmission au cortex visuel. L’extraction de la cataracte doit

être effectuée le plus tôt possible pour minimiser l’impact de la privation

sensorielle sur les différentes fonctions visuelles. Nous avons comparé la

sensibilité aux stimuli statiques de 1et et 2e ordre chez des patients traités avant

l’âge de 6 mois pour des cataractes congénitales unilatérales ou bilatérales. Les

seuils de discrimination furent mesurés pour des stimuli modulés au niveau de la

luminance (1er ordre) et du contraste (2 ordre). Une privation visuelle dès la

naissance par une cataracte dense et centrale, qu’elle soit monoculaire ou

binoculaire n’affecte pas de façon significative la sensibilité aux stimuli de 1et

ordre si l’extraction est effectuée avant l’âge de 6 mois, mais cause un déficit

très marqué pour la perception des stimuli de 2e ordre. Ces résultats soutiennent

l’hypothèse que la perception des stimuli de 1er et 2e
ordre est régie par des

mécanismes corticaux distincts qui sont affectés différemment par une privation

visuelle précoce.

Mots clés cataracte congénitale, aphaquie, stimuli de 1ordre, stimuli de

2 ordre, privation sensorielle monoculaire, privation sensorielle

binoculaire, déveLoppement visuel, amblyopie.
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S UMMARY

Congenital cataract is an important and evitable cause of blindness in the

world. The visual loss is due to amblyopia by deprivation. The cataract

interrupts the formation of a clear image which interferes with the

subsequent transmission ofthe visual signal. The extraction ofthe cataract

has to be donc precociously to minirnize the impact of visual deprivation

on the different visual functions. We compared sensitivity to first-order

versus second-order stimuli in patients treated for congenital cataracts

before the age of 6 months. Amplitude modulation thresholds were

rneasured for luminance-modulated (first-order) and contrast-modulated

(second-order) sine-wave gratings. Early visual deprivation, whether

monocular or binocular, doesn’t affect the sensitivity to first order stimuli

but causes an important loss of the perception for second-order stimuli.

These results are consistent with the hypothesis that the two types of

images are processcd by different cortical mcchanisms that are affected

differentially by early visual deprivation.

Keywords: congenital cataract, aphakia, first-order stimuli, second

order stimuli, monocular deprivation, binocular deprivation, visuat

development, amblyopia.
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Chapitre 1

INTRODUCTION

1. Définition

Le terme cataracte congénitale ou infantile est utilisé pour décrire

une opacification significative du cristallin durant la première année

de vie.1

1.1 Épidémiologie

La cataracte est considérée comme la cause évitable la plus

importante de déficit visuel chez l’enfant.2 La prévalence de la

cataracte congénitale est estimée à 1 à 15/ 10 000 enfants

dépendamment des critères utilisés pour le diagnostic de la cataracte

et de la population étudiée. En effet, le nombre d’enfants atteints est

plus élevé dans les pays en voie de développement dû à des

problèmes de malnutrition, de maladies et de soins de santé

inadéquats.”3’4
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1.2 Étiologie

L’étiologie de la cataracte est variable. Dans les pays industrialisés,

50% des cataractes congénitales bilatérales et presque 100% des

cataractes congénitales unilatérales sont idiopathiques. Les cataractes

congénitales sont héréditaires lorsque d’autres membres de la famille

sont affectés. Seulement 1/3 sont héréditaires sans désordre

systémique associé.”46 Dans la plupart des cas, la transmission se

fait selon le mode autosomique dominant, mais il peut aussi être

autosomique récessif ou lié au sexe.6 Les cataractes sont parfois

associées à des troubles métaboliques comme la galactosémie,

l’hypocalcérnie ou être combinées à des maladies génétiques comme

la trisomie 21 ou le syndrome de Tumer. Les enfants affectés d’un

retard mental, présentent souvent des cataractes congénitales

bilatérales associées. Certaines infections infra-utérines connne la

varicelle, l’herpès, la toxoplasmose et tout particulièrement la

rubéole peuvent être la cause de cataractes congénitales bilatérales.7’8

L’aniridie, le colobome de l’iris et du cristallin sont parfois associés.

Par contre, la cataracte unilatérale n’est généralement pas associée à

un désordre systémique et est rarement héréditaire. La majorité du

temps elle est idiopathique.6
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1.3 Diagnostic

Certains indices peuvent révéler que l’enfant présente une ou des

cataractes congénitales. En effet, une atteinte doit être suspectée

lorsque l’enfant présente un strabisme, lorsque ses yeux ne suivent

pas les objets normalement, lorsqu’il présente une tache blanche

anormale dans la pupille ou un mouvement involontaire rythmique

au niveau des yeux (nystagmus). Un test utile pour le dépistage des

cataractes est celui du reflet rouge. À l’aide d’un ophtalmoscope

direct, les yeux de l’enfant sont éclairés à une distance d’environ 50

cm. Le reflet rouge perçu au niveau des pupilles devrait alors être

symétrique. Des points foncés, un reflet atténué d’un côté, une

asymétrie ou la présence d’un reflet blanchâtre nécessite un examen

plus approfondi. Le diagnostic différentiel avec d’autres anomalies

telles qu’une opacité cornéenne, la présence d’un vitré primaire

hyperplasique persistant, un détachement rétinien, un strabisme et le

rétinoblastome doit être fait. Un examen au biomicroscope sous

dilatation pupillaire sera effectué pour confirmer le diagnostic et

pour déterminer la position et la densité de l’opacité du cristallin. Les

histoires familiale et prénatale sont ensuite étudiées pour essayer de

déterminer la cause. Pour les cas de cataractes bilatérales, des tests



4

de laboratoire plus approfondis et de génétique peuvent être requis

pour éliminer toute association avec un problème d’ordre

systémique.

1.4 Types de cataractes

Le cristallin commence son développement par la formation d’un

noyau embryonnaire autour duquel de nouvelles fibres se déposent

tout au long de la vie, formant tout d’abord le noyau foetal et plus

tard le cortex.”9 Les opacités du cristallin peuvent varier au niveau

de la forme mais sont souvent situées dans une portion précise du

cristallin. Elles peuvent être stables ou progressives. De façon

générale, plus l’opacité est située postérieurement, plus grand sera

l’impact sur les fonctions visuelles.1 La classification des cataractes

congénitales est difficile à cause des variations au niveau des fonnes

observées. Les cataractes sont souvent classifiées selon la région du

cristallin affectée et en fonction des facteurs responsables de sa

formation.
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1.4.1 Cataractes nucléaires

Les cataractes nucléaires sont généralement présentes à la naissance

et sont non progressives.6’10 L’opacification est localisée dans le

noyau foetal et embryonnaire, entre les sutures en Y antérieure et

postérieure et est généralement plus dense au centre. Les cataractes

nucléaires seraient dues à une anomalie de l’expression d’un gène

survenant tôt dans le développement. Les opacités peuvent être

confluentes ou discrètes. Les yeux sont très souvent plus petits que

la normale.6”

1.4.2 Cataractes lamellaires

La disposition concentrique des fibres secondaires du cristallin qui se

produit lors de la croissance normale du cristallin résulte en la

formation de lamelles. Le cristallin se développe normalement sauf

pour une courte période de temps, causant alors des opacités

bilatérales et symétriques sur une ou des tranches du cristallin. Les

cataractes larnellaires sont aussi appelées zonulaires, périnucléaires

ou polymorphiques. Ce type de cataracte peut causer une
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interférence légère ou significative avec la vision en fonction de la

densité de l’opacité.’

1.4.3 Cataractes corticales

Les cataractes congénitales limitées au cortex sont rares et diffèrent

des cataractes lamellaires, car l’opacification est limitée à un secteur

du cortex externe souvent en supérieur et n’affecte pas le noyau.

Elles peuvent passer inaperçues pendant plusieurs années. L’oeil et la

cornée sont de dimensions normales.6 La pathogenèse demeure

inconnue, mais la progression subséquente suggère une anomalie

dans les stades tardifs du développement.’

1.4.4 Cataractes polaires

Elles peuvent être antérieures ou postérieures et sont habituellement

bilatérales, symétriques, non progressives et bien circonscrites. Les

plus grosses opacités ont une forme pyramidale dont l’apex peut

s’étendre vers la chambre antérieure ou vers le vitré postérieur.

L’association avec la microphtalmie et l’astigmatisme suggère
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l’implication d’un gène responsable du développement du segment

antérieur. Pour les cataractes polaires antérieures, les fonctions

visuelles sont généralement bien préservées tandis que pour les

postérieures, la vision est souvent réduite, car l’opacité est située

près du point nodal de l’oeil.’

1.4.5 Cataractes postérieures

Les cataractes postérieures unilatérales chez les enfants sont

habituellement associées à la persistance de l’artère hyperplasique et

l’oeil atteint présente habituellement une microphtalmie. Les autres

types de cataractes postérieures sont plus souvent

développementales.

1.4.6 Autres

Les autres types de cataractes congénitales sont dues à un défaut

développemental présent à la naissance et ont généralement peu

d’effet sur la vision (blue dot, poussiéreuse...). Elles nécessitent

donc rarement une intervention chinirgicale.12
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2. Amblyopie

L’amblyopie est définie conmie une vision réduite non améliorable

par une correction optique sans lésion organique apparente. Il s’agit

d’un désordre commun affectant entre 1 et 2% de la population des

pays industrialisés.’3 L’amblyopie est la perte de vision unilatérale

ou plus rarement bilatérale causée par des inputs anormaux durant la

période critique de développement visuel. En effet, les deux yeux

doivent recevoir une image claire durant la période critique pour

pouvoir se développer normalement. Il existe trois causes principales

expliquant le développement de l’amblyopie chez un enfant:

l’anisométropie (inégalité de réfraction entre les deux yeux), le

strabisme et la privation visuelle (suite à un trauma, une paupière

tombante, une cataracte.. •)•14 L’amblyopie binoculaire est plus rare

et peut être causée par un défaut de réfraction élevé dans les deux

yeux ou par la présence de cataractes centrales denses dans les deux

yeux qui empêchent la stimulation adéquate des éléments rétiniens.

L’amblyopie monoculaire, plus fréquente, affecte non seulement le

développement visuel en privant les neurones dans le cortex visuel

primaire des inputs de l’oeil atteint, mais aussi en créant une

compétition inégale entre les connections corticales de l’oeil sain et
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de l’oeil atteint. L’oeil présentant une acuité visuelle supérieure est

alors favorisé au détriment de l’autre oeil. Par contre, si un

traitement par occlusion est effectué avant la fin de la période

critique de développement, l’atteinte des fonctions visuelles est alors

réversible soit en totalité ou en partie.’5’9

2.1 Pathogenèse

Le site exact de l’amblyopie n’est pas établi clairement et

l’amblyopie agirait à plusieurs niveaux. Les changements retrouvés

pourraient être tant fonctionnels que morphologiques. Les

principales régions affectées par ces changements seraient la rétine,

le corps genouillé latérale (CGL) et le cortex visuel. 20

2.1.1 Rétine

L’implication de la rétine dans l’amblyopie est plutôt controversée.

Lors des premières études sur l’amblyopie, la rétine était suspectée

d’être le site premier de l’atteinte.2123 Toutefois, plusieurs études sur

les animaux et les humains ont démontré que la rétine avait une
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fonction physiologique normale malgré l’amblyopie 24-26 Par contre,

des études récentes utilisant des électrorétinogrammes (ERG)

multifocaux ont de nouveau soulevé l’hypothèse de la possibilité de

l’implication d’une dysfonction rétinienne dans l’amblyopie. En

effet, il y aurait une réduction de l’ERG dans l’oeil amblyope par

rapport à l’oeil sain.25

2.1.2 Corps genouillé latéral (CGL)

Des études histologiques du CGL chez les chats avec amblyopie par

privation visuelle ont démontré que les cellules qui reçoivent les

inputs de l’oeil atteint sont rétrécies et atrophiées tandis que celles de

l’oeil non atteint sont agrandies.26 Le corps genouillé latéral contient

6 couches de cellules recevant des inputs distincts de l’oeil ipsilatéral

et controlatéral. Seulement 20 % des inputs arrivant au CGL sont

d’origine rétinienne.27 La plupart des inputs proviennent plutôt du

cortex visuel.28 Donc les changements anatomiques et

physiologiques trouvés dans le CGL des modèles expérimentaux

reflètent probablement davantage les changements du cortex visuel

secondaires à la privation sensorielle.
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2.1.3 Cortex visuel

Le cortex visuel serait le plus affecté par l’amblyopie et donc

considéré comme le site principal de l’atteinte. Le cortex visuel

primaire (Vl), appelé aussi cortex strié, est organisé comme une

carte rétinotopique du champ visuel.29 Toutes les cellules corticales

reçoivent potentiellement des inputs des deux yeux. Si les deux yeux

fonctionnent normalement, le nombre de cellules recevant des

signaux de chacun d’eux est égal. Lorsqu’un oeil prédomine, il y a

une réorganisation cellulaire en faveur de cet oeil. En effet, des

études physiologiques sur le cortex visuel des singes montrent que

l’oeil privé envoie beaucoup moins de signaux aux cellules du cortex

strié après une privation monoculaire qu’après une privation

binoculaire de même durée et que ces cellules ont une sensibilité aux

fréquences spatiales et aux contrastes très faible.3032 Toutefois, la

suture du bon oeil permet d’augmenter la proportion de cellules

striées recevant des signaux de l’oeil atteint de privation sensorielle et

d’améliorer l’acuité visuelle de cet oeil.3338 L’avancement des

techniques de neuro-imagerie a permis d’étudier avec plus de

précision les zones du cortex qui sont affectées. En utilisant la

tomographie par émission de positron (TEP), des chercheurs ont
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rapporté une diminution du flot sanguin dans le cortex visuel

primaire chez 2 patients avec amblyopie par privation sensorielle.39

Ils ont aussi rapporté une diminution du métabolisme du glucose

dans le cortex visuel primaire chez des amblyopes. D’autres

chercheurs suggèrent toutefois une atteinte des fonctions extrastriées

sans atteinte du cortex strié.40’4’

3. Période critique

La période critique est définie con-une la période durant laquelle non

seulement des inputs visuels anonnaux peuvent causer de

l’amblyopie, mais aussi comme la période où l’amblyopie peut être

partiellement ou totalement réversible si on en élimine la cause et

qu’un traitement par occlusion de l’oeil normal est fait. Plusieurs

études indiquent qu’il est impossible de déterminer cette période

avec exactitude. En effet, le niveau d’acuité visuelle de l’oeil

amblyope n’est pas définitif, même après que le traitement de

l’amblyopie soit terminé.42 Une étude à court terme sur des patients

amblyopes, suite à l’arrêt du traitement, a démontré que 17% des

patients ont perdu une ligne d’acuité visuelle et que 8% ont perdu 2
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lignes dans l’oeil traité par rapport au niveau atteint grâce à

l’occlusion.43 Plusieurs études cliniques ont aussi démontré une

amélioration de l’acuité visuelle dans l’oeil amblyope d’adultes suite

à la perte de la vision centrale de l’oeil non amblyope.44’45 Selon

Daw,46 il y aurait en fait 3 périodes critiques pour le développement

de l’acuité visuelle. La première, de la naissance à environ 3-5 ans,

serait celle où l’acuité visuelle se développe, passant de 6/90 à 6/6.

La deuxième période, de quelques mois à 7-8 ans est celle qui

présente le risque le plus élevé d’amblyopie par privation sensorielle.

La dernière période, du début de la privation jusqu’à l’adolescence et

même parfois jusqu’à l’âge adulte est celle durant laquelle une

amélioration de l’acuité visuelle peut être obtenue.46

4. Traitement de la cataracte congénitale

Si la cataracte est dense, centrale et supérieure à 3rnrn de diamètre, si

la vue du fond d’oeil est impossible, ou si la cataracte est associée au

strabisme, un traitement chirurgical s’impose.47 Avant la chirurgie, la

vision de l’enfant sera évaluée par différentes méthodes. Avant 8

semaines, il est difficile de faire des tests de fixation, de regard



14

préférentiel et de potentiels évoqués visuels (PEVs), car la fixation

centrale n’est pas bien développée, les poursuites sont pauvres et

l’attention sur un stimulus est difficile à maintenir. Une évaluation

purement objective est alors effectuée. Chez les enfants un peu plus

âgés, l’habileté à fixer ou à suivre une lumière ou un objet est testée.

Si la coopération de l’enfant le permet, il est possible de mesurer

l’acuité visuelle avant l’opération. Le regard préférentiel et les PEVs

sont fréquemment utilisés.48’49 Les motilités oculaires seront

examinées pour éliminer la présence de nystagmus associé. Un

examen sous dilatation pupillaire et anesthésie générale sera fait pour

effectuer la tonométrie et éliminer la présence de glaucome. La

biomicroscopie, la mesure du diamètre cornéen, l’évaluation du

segment postérieur, la kératométrie et la biométrie sont des tests

importants à effectuer avant l’intervention.47 Si la vision de l’enfant

est assez bonne, l’opération est parfois retardée jusqu’à ce que

l’enfant soit plus âgé. Des examens réguliers et répétés sont alors

requis 50
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4.1 Extraction

Lorsque la cataracte congénitale est dense et centrale, elle doit être

extraite le plus rapidement possible pour éviter l’amblyopie par

privation visuelle. Par contre, le temps optimal pour effectuer la

chirurgie demeure imprécis. Certains relatent avoir obtenu de très

bons résultats avec des nouveaux-nés opérés durant la première

semaine de vie.49’51 D’autres études ont démontré que le pronostic

visuel était aussi bon après 6 semaines pour les cataractes

unilatérales52, mais que la période critique de traitement pourrait

s’étendre jusqu’à $ semaines dans les cas bilatéraux.5355 La plupart

des ophtalmologistes optent pour une chirurgie avant l’âge de 2 mois

pour prévenir l’amblyopie irréversible et le développement de

nystagmus secondaire. Le délai avant la chirurgie sert à prévenir

l’apparition d’un glaucome secondaire. En effet, le glaucome, qui

peut se développer plusieurs aimées plus tard, serait secondaire à une

immaturité de l’angle irido-coméen au moment de la chirurgie. Un

délai de quelques semaines permet à l’angle de compléter son

développement.’0’56’57 Pour extraire la cataracte, l’ophtalmologiste

enlève le cristallin. Une extraction extra-capsulaire avec

capsulotomie et vitrectomie antérieures sont les procédures de choix
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(par une approche limbale ou pars plana) Une extraction infra

capsulaire est contre-indiquée à cause de la traction vitréenne et de la

perte du ligament de Wieger. Lorsqu’aucune lentille intraoculaire

n’est insérée pour remplacer le cristallin, le patient est aphaque. Il en

résulte une erreur de réfraction souvent très élevée : hypermétropie

d’environ 20 dioptries. De nos jours, si la condition ocualaire du

patient le permet, une lentille intra-oculaire est insérée à la place du

cristallin, diminuant ou même annulant l’amétropie résiduelle. L’oeil

est alors pseudo-phaque.

4.2 Correction optique

Immédiatement après l’extraction de la cataracte, le patient doit

porter une correction optique. Les options pour cette colTection sont

l’insertion d’une lentille infra-oculaire (LIO) lors de la chirurgie, la

correction en lunettes ou en lentilles cornéennes (LC).47’58 Puisque le

défaut de réfraction résultant de la chirurgie est souvent très élevé ou

très différent d’un oeil à l’autre (anisométropie), la correction en

lunettes n’est généralement pas l’option de choix à cause des

aberrations, de l’aniséiconie (différence de grandeur d’images entre
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les 2 yeux) et pour des raisons esthétiques. Lorsque l’enfant est âgé

de 2 ans ou plus la lentille intra-oculaire est préférée. L’amélioration

des techniques chirurgicales et des designs de LIO ont rendu cette

méthode plus sécuritaire. La LIO a l’avantage sur la lentille

cornéenne de fournir une correction optique continue. En effet, elle

donne une image rétinienne stable avec un minimum d’aniséiconie.58

En bas de 2 ans, l’insertion de la LIO est plus controversée dû à

l’opacification plus fréquente de la capsule postérieure et à

l’inflammation excessive de l’uvée. Les lentilles cornéennes sont

alors une bonne option puisqu’elles fournissent une solution aux

changements de réfraction qui accompagnent souvent l’implantation

de la LIO.59 En effet, puisque la croissance de l’oeil n’est pas

terminée, il est fréquent que l’enfant doive porter des lunettes ou une

LC en combinaison avec la LIO.58’60’6’ Si la méthode de correction

par LC est choisie, la fidélité au traitement et l’ajustement sont des

facteurs importants. La coopération des parents est alors essentielle

pour tout ce qui concerne la manipulation et l’entretien des LC. Dans

les cas d’intolérance aux LC ou de non coopération, l’insertion

secondaire d’une LIO est alors envisagée.



18

4.3 Occlusion

Historiquement, les patients avec une cataracte congénitale

unilatérale avaient un pronostic très pauvre d’obtenir une fusion

binoculaire et plusieurs études rapportaient que pratiquement 100%

des patients développeraient un strabisme.49’62 Par contre, des études

ultérieures ont rapporté qu’une bonne acuité visuelle et une bonne

vision binoculaire avec stéréoscopie sont possibles même chez les

patients avec des cataractes unilatérales, si le patient suit bien les

recommandations 51 , Puisque la privation sensorielle est

monoculaire, l’oeil atteint a accumulé un retard par rapport à l’oeil

non amblyope. Pour rééquilibrer cette compétition inégale, on peut

occlure le bon oeil durant certaines heures d’éveil pour favoriser

l’autre. La durée optimale d’occlusion est controversée. L’occlusion

est généralement effectuée à temps partiel, soit moins de 50% du

temps d’éveil.5’6364 En effet, une occlusion constante empêcherait le

développement de la vision binoculaire et induirait un

strabisme.62’65’66 De plus, un temps d’occlusion trop long entraînerait

une amblyopie dans le bon oeil.67 L’occlusion est généralement

effectuée à l’aide d’un bandage opaque adhésif. Une lentille

cornéenne opaque, un bandage occlusif inséré sur les lunettes ou du
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ruban adhésif occlusif collé sur les lunettes peuvent aussi être

utilisés. Il existe aussi des filtres translucides qui peuvent être placés

sur les lunettes, diminuant ainsi la vision du bon oeil, mais

conservant un aspect plus esthétique. Ces derniers sont davantage

utilisés pour les amblyopies légères à modérées ou pour maintenir un

niveau d’acuité visuelle suite à l’arrêt du traitement.

Il arrive parfois de rencontrer des problèmes d’observance du

traitement. En effet, l’enfant peut refuser l’occlusion si la vision

résultante est faible, s’il présente une irritation de la peau ou pour

des raisons sociales/psychologiques. L’observance du traitement est

en fait le facteur déterminant du succès de la thérapie. Comme

traitement alternatif, il est possible d’utiliser une pénalisation

optique. Le bon oeil est pénalisé en lui donnant une correction

optique inadéquate et/ou en utilisant un médicament cycloplégique

(atropine) qui dilate la pupille et embrouille l’image du bon oeil.

Cette méthode aurait l’avantage de fournir un champ visuel plus

large et maintiendrait une certaine forme de vision binoculaire. Elle

est parfois employée comme méthode pour maintenir l’acuité

visuelle à l’arrêt du traitement par occlusion standard.
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Le traitement par occlusion débutera tout de suite après l’obtention

de la correction optique suite à l’intervention chirurgicale. La durée

du traitement variera en fonction du degré de l’atteinte, de l’âge du

patient, de la fidélité au traitement et des autres troubles visuels

associés. Le traitement est généralement poursuivi 3 mois après

l’obtention de la meilleure acuité visuelle possible.

4.4 Complications

Les complications après une chirurgie de cataracte sont fréquentes,

particulièrement lorsque la chirurgie est effectuée tôt dans la vie.68’69

Toutefois, une chirurgie précoce est requise pour obtenir une bonne

acuité visuelle.53’7072 Lorsqu’une LIO est insérée, les risques

d’opacification de la capsule postérieure sont plus élevés que chez

l’adulte, car la capsule a une élasticité plus élevée, la rigidité sciérale

est inférieure et surtout les cellules épithéliales mitotiques sont très

actives.47 Une deuxième opération, une intervention au laser, est

alors requise pour nettoyer la capsule. L’insertion d’une LIO

nécessite plus fréquemment une deuxième opération (78% en

comparaison à 35% pour les cas de LC).73 Les risques encourus par



21

la chirurgie quelle que soit la méthode de correction optique choisie

sont l’endophtalmie, le détachement rétinien, l’apparition d’un

strabisme. Une des plus sérieuses complications post-opératoires est

le glaucome. Il peut survenir tôt après la chirurgie suite à un bloc

pupillaire ou plusieurs années plus tard avec un angle ouvert, mais

anormal.74 Le glaucome à angle ouvert se développe chez environ

1/3 des enfants.56’75 La pathophysiologie du glaucome aphaque à

angle ouvert n’est pas bien comprise. Elle serait attribuée au

dommage fait au trabéculum par l’inflammation, à la perte de

support mécanique du trabéculum ou à une substance toxique qui

gagne accès au trabéculum par l’humeur vitrée.76 L’approche

chirurgicale ne semble pas être un facteur déterminant pour

l’occurrence du glaucome, puisqu’il survient autant lors des incisions

limbales ou par la pars plicata.77

L’oeil affecté peut aussi demeurer amblyope malgré le traitement. De

plus, la vision du bon oeil peut aussi être réduite par le traitement

d’amblyopie.65
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5. Atteintes des fonctions visuelles

L’atteinte de diverses fonctions visuelles suite à une chirurgie de

cataracte dépend de plusieurs facteurs incluant l’âge d’apparition de

la cataracte, la densité de la cataracte, le délai pour que la correction

optique soit donnée et le temps d’occlusion. Le pronostic visuel est

généralement meilleur si les cataractes sont bilatérales puisqu’il n’y

a pas de compétition inégale entre les deux yeux. L’implantation

d’une LIO primaire ou secondaire dans la chambre postérieure

donnerait une meilleure vision binoculaire que les autres méthodes

de correction de l’aphaquie.73 Des études antérieures ont démontré

que les aspects de la vision qui complètent leur développement plus

tard sont davantage affectés par une privation visuelle dès la

naissance que les aspects de la vision qui complètent leur

développement plus tôt.

5.1 Acuité visuelle

Les différentes études sur l’acuité visuelle résultante après une

chirurgie de cataracte donnent des résultats très différents

s’expliquant par la variabilité dans la sélection des sujets. Pour les
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cas de cataractes bilatérales, un traitement précoce permettrait

l’obtention d’une bonne acuité visuelle dans au moins un des 2 yeux.

Les acuités obtenues peuvent varier de 6/90 à 6/6 avec une moyenne

autour de 6/15.7880 Lundail et al. ont obtenu des acuités visuelles

entre 6/15 et 6/6 dans le meilleur oeil.54 Les niveaux d’acuités

visuelles obtenus sont meilleurs que dans les cas de cataractes

unilatérales où le patient parvient seulement à compter les doigts de

la main de l’examinateur.8’ Pour les cataractes congénitales

unilatérales, certaines études ont rapporté une acuité visuelle

résultante moyenne de 6/18 (entre 6/120 et 6/9) si l’intervention

chirurgicale avait lieu avant l’âge de deux mois. Par contre si la

chirurgie était effectuée plus tard, l’acuité visuelle résultante variait

entre perception du mouvement de la main et 6/48.70 Trois raisons

principales seraient évoquées pour justifier l’obtention d’une faible

acuité visuelle : l’aniséiconie, la difficulté avec le port de LC et la

pauvre fidélité au traitement d’occlusion. Les deux premiers facteurs

causant l’amblyopie peuvent être éliminés ou minimisés par

l’implantation d’une LIO.82’83
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binoculaire.58’85 Cependant, des populations de neurones corticaux

binoculaires ont été retrouvés chez des chats ayant subi une privation

binoculaire86’87, une courte période de privation monoculaire36’88 ou

après l’institution d’un traitement par occlusion surtout s’il est suivi

d’une expérience binoculaire.6489 L’absence de stéréoscopie pourrait

être attribuée au strabisme ou à l’amblyopie associés. En fait, des

chercheurs ont découvert que si on compense pour l’amblyopie en

utilisant des cibles suffisamment grosses pour être perçues

facilement par les deux yeux et qu’on corrige l’alignement oculaire

en favorisant la fusion avec l’aide du synoptophore, un degré de

stéréoscopie peut être démontré chez 22% des patients.’9 D’autres

chercheurs ont aussi démontré qu’une stéréoscopie fine et grossière

peut être obtenue si le nombre d’heures quotidiennes d’occlusion

n’est pas trop élevé.67

5.4 Autres

Depuis les travaux classiques de Hubel et Wiesel, les résultats des

différentes fonctions visuelles sont considérés moins bons après une

privation visuelle monoculaire que binoculaire.36’86 Par contre, ces
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5.2 Sensibilité aux contrastes

Après plusieurs mois de privation sensorielle depuis la naissance,

une réduction de la sensibilité aux contrastes survient principalement

à des hautes fréquences spatiales avec une moyenne de 1,3 log de

réduction pour les cas binoculaires et de 1,0 log de réduction pour les

cas monoculaires.16”7 Des chercheurs ont aussi découvert qu’une

expérience visuelle normale dès la naissance est requise pour

permettre le développement subséquent plus tard de la sensibilité aux

contrastes à des fréquences spatiales moyennes et élevées. Par

contre, le système visuel de l’enfant aurait suffisamment de plasticité

pour permettre un recouvrement à des basses fréquences spatiales.84

5.3 Stéréoscopie

Les enfants traités pour des cataractes congénitales échouent

habituellement les tests standard de stéréoscopie. Ces échecs étaient

généralement attribués aux changements corticaux résultant de la

période de privation sensorielle. En effet, plusieurs études chez les

animaux ont démontré des changements au niveau des colonnes de

dominance et la perte des neurones responsables de la vision
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études ne comparent pas l’effet de la privation sensorielle sur des

aspects qui requièrent des processus corticaux au-delà du cortex

visuel primaire. Récemment, d’autres chercheurs ont découvert qu’il

est possible d’obtenir de meilleurs résultats après une privation

monoculaire pour certaines fonctions visuelles qui sont traitées par

des zones extrastriées. En effet, ils ont mesuré la sensibilité au

mouvement global et à la forme globale dans l’oeil atteint chez des

patients opérés pour une cataracte congénitale dense dans un ou deux

yeux. La sensibilité était nettement supérieure après une privation

monoculaire que binoculaire de durée comparable et ce, malgré qu’il

y ait eu peu de traitement par occlusion de l’oeil sain. Puisque la

sensibilité à la direction du mouvement global et à la perception de

forme globale dépendent de l’intégrité de régions extrastriées, ils ont

émis l’hypothèse que l’interaction compétitive entre l’oeil sain et

l’oeil atteint qui affecte les connexions dans le cortex strié pourrait

survenir avec des interactions collaboratrices situées dans des zones

corticales de plus hauts niveaux.90’91
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6. Conditions oculaires associées

6.1 Strabisme

Le strabisme est fréquemment associé avec les cataractes

congénitales unilatérales.92’93. Il se développerait chez 75 à 100% des

patients suite à l’extraction de la cataracte unilatérale, surtout si la

chirurgie est exécutée précocement et si le nombre d’heures du

traitement par occlusion est élevé.63’9496

6.2 Nystagmus

Un autre facteur qui affecte les fonctions visuelles est le nystagmus.

Le nystagmus est défini comme une oscillation rythmique

involontaire horizontale, verticale ou rotatoire des globes oculaires.

Il est divisé en 3 catégories: latent, manifeste et manifeste-latent. Le

nystagmus latent est présent seulement si un oeil est occlus, le

nystagmus manifeste est présent en tout temps et le nystagmus

manifeste-latent est présent en tout temps, mais amplifié lorsqu’un

oeil est occlus. Le nystagmus a été observé plus fréquemment chez

les patients avec des cataractes bilatérales chez qui le traitement a été

retardé ou qui ont montré une pauvre fidélité au traitement.9799 Le
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nystagmus varierait aussi selon le type de cataracte. Des chercheurs

ont rapporté que 100% des enfants avec des cataractes totales et 43%

avec des cataractes nucléaires développeraient du nystagmus.10° La

prévalence serait fonction du temps de privation sensorielle.97’10’

7. La perception de stimuli de premier ordre et de deuxième

ordre

7.1. Stimuli de premier ordre

7.1.1. Définition

Les stimuli de premier ordre sont définis par une variation spatio

temporelle de la luminance. Dans la présente étude, la fonction de

premier ordre est formée par une fonction sinusoïdale, l’enveloppe

ou le signal, additionnée d’un champ de bruit. La luminance locale

moyenne varie selon l’enveloppe tandis que le contraste demeure

constant. (Figure 1) Puisqu’une transformée de Fourier peut

directement détecter la fréquence du signal des stimuli de let ordre,

ils sont appelés Fourier, simples ou linéaires. 102,103
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Figure 1: Profil de luminance des stimuli de 1er ordre

7.1.2. Détection des stimuli de premier ordre

Les stimuli de premier ordre seraient en premier lieu détectés par les

neurones du cortex visuel primaire (Vi). Ces derniers, considérés

comme des filtres linéaires simples, vont signaler la différence de

luminance moyenne entre les champs récepteurs excitateurs et

inhibiteurs. Ensuite, les informations seraient transmises à l’aire

temporale moyenne (MT) à partir du cortex visuel primaire (Vi). 103

106 (Figure 2)

Figure 2 : Modèle de détection des stimuli de ie ordre

Stimuli de__

_________

1er ordre

V’
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7.2. Stimuli de deuxième ordre

7.2.1. Définition

Les stimuli de deuxième ordre utilisés dans cette étude, appelés

stimuli non-Fourier ou complexes, sont caractérisés par une variation

du contraste. Contrairement aux stimuli de premier ordre, la

luminance reste constante et le contraste local varie. (Figure 3) Dans

cette étude, les stimuli sont obtenus en multipliant, plutôt qu’en

additionnant, l’enveloppe ou le signal avec du bruit.’°2”°3

Figure 3 : Profil de luminance des stimuli de 2e ordre

7.2.2. Détection des stimuli de deuxième ordre

Plusieurs études montrent que différents processus régissent la

détection des stimuli de premier ordre et de deuxième ordre.107’1°

Les neurones simples ne seraient pas en mesure de détecter les

stimuli de deuxième ordre puisqu’il n’y a pas de variation de
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luminance entre les régions excitatrices et inhibitrices au niveau des

champs récepteurs. Une autre voie est alors utilisée et l’information

passe par V2 pour une rectification de 2e ordre avant d’atteindre MT.

Après la rectification, un stimulus de 2e ordre devient semblable à un

stimulus de l ordre.110112 Les 2 types de stimuli pourraient alors

être traités par les mêmes mécanismes après le processus de

rectification.’°”°3”° (Figure 4)

Figure 4 : Modèle de détection des stimuli de 2 ordre

Stimuilde
j O
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Chapitre 2

2.1 OBJECTIFS DE CETTE ÉTUDE

Cette étude vise à déterminer l’effet de la privation visuelle précoce

sur la perception de stimuli de premier et deuxième ordre. Puisque la

détection des stimuli de 2 ordre se produit à des niveaux différents

et qu’elle mature plus tardivement, on s’attend à retrouver une

atteinte plus marquée de la détection des stimuli de 2 ordre suite à la

privation sensorielle.

Elle permettra de savoir aussi si la privation, sensorielle monoculaire

dès la naissance affecte davantage le développement des fonctions

visuelles impliquées dans la perception de deuxième ordre que la

privation sensorielle binoculaire. Ceci permettra de mieux

comprendre les mécanismes corticaux qui régissent la perception du

deuxième ordre.

En étudiant le bon oeil des sujets privés unilatéralement, nous

pourrons aussi observer si les influx normaux d’un seul oeil sont

suffisants pour que la perception des stimuli de let et 2e ordre se
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produise normalement dans cet oeil ou si une expérience binoculaire

est requise.

2.2 MÉTHODOLOGIE

L’étude a utilisé $ sujets ayant eu des cataractes congénitales

bilatérales (âgés entre 7,6 et 14 ans, âge moyen lors du test=1O,6 ans

écart type : 2,51), 9 sujets ayant eu des cataractes congénitales

unilatérales (âgés entre 6 et 13,5 ans, âge moyen lors du test=9,8 ans

écart type: 3,17) et $ sujets contrôles (âgés entre 5,8 et 14 ans, âge

moyen lors du test=1O,O ans écart type : 2,98). La durée moyenne de

privation sensorielle variait de 50 à 172 jours (M=124 jours) dans les

cas binoculaires et de 30 à 182 jours (M=103 jours) pour les cas

monoculaires. Les critères d’inclusion et d’exclusion furent les

mêmes que ceux utilisés dans d’autres études sur une population

semblable.82’90’9’ En résumé, ils devaient rencontrer les critères

suivants:
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2.2.1 Sujets ayant eu des cataractes congénitales

Critères d’inclusion

1. Avoir eu une cataracte centrale dense dans un ou deux yeux

détectée lors du premier examen visuel avant l’âge de 6 mois

(il est assumé ainsi qu’ils ont été privés visuellement depuis la

naissance).

2. Les patients avec les anomalies oculaires communément

associées comme le strabisme, le nystagmus ou la microcomée

sont inclus.

3. Pour les patients traités pour une cataracte unilatérale, la

thérapie d’occlusion devra avoir débuté peu de temps après la

première correction optique et s’être poursuivie jusqu’à l’âge

de 5 ans.

4. âgé entre 5 ans et 15 ans.

Critère d’exclusion
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1. Patients présentant d’autres anomalies des milieux oculaires

ou de la rétine (vitré primaire hyperplasique persistant)

2. Patients souffrant de maladies oculaires comme le glaucome

3. Anomalie neurologique qui peut interférer avec la vision

comme l’hydrocéphalie.

4. Patients qui n’ont pas porté leur correction optique au moins

75% du temps d’éveil après la chirurgie de cataracte.

5. Pour le groupe unilatéral, patients présentant des anomalies

qui peuvent interférer avec la vision dans l’oeil normal comme

une cataracte développementale ou une anomalie réfractive

importante.

6. Patients ayant un retard développemental ou scolaire.
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Les détails cliniques du dernier examen visuel de chaque patient

effectué pour cette étude sont décrits dans les tableaux I et II.

L’acuité visuelle $nellen dans l’oeil atteint variait de 6/6 à 6/21+2

pour les cas binoculaires et de 6/7,5 à 6/1 00 pour les cas

monoculaires. La vision des patients aphaques est corrigée à l’aide

de LC ajustées pour la distance de loin et d’une paire de lunettes

avec un foyer pour la lecture. La vision des patients pseudophaques

est corrigée principalement par une LIO et l’amétropie restante est

corrigée à l’aide de lunettes avec un foyer pour la lecture.

Table I : Détails cliniques des sujets ayant eu des cataractes

congénitales bilatérales

Patients Réfraction Diagnostic/Rx Acuité Nystagmus Autres détails

âge(ans) (Équivalent (jours)* visuelle

sphérique) (Snellen)

VFL (8) OD +18,00 12/150 OD 6/9+2 Non Microcornée OU, chirurgie de

OS +is,oo OS 6/6-2 strabisme pour EtOD, iridectomie

OS, aphaquie OU

5fL OD +15,25 119/172 OD 6/9-3 Latent Chirurgie de strabisme OU pour

(12) OS +18,00 OS 6/9 Et; DVD; iridectomie

périphérique OU, aphaquie OU

MAC OD +27,00 12/50 OD 6/6 Non Microphtalmie, X(t)OS, DVD,

(14) 05 +24,50 OS 6/9-2 aphaquie OU

AF (8) OD +17,00 125/155 OD 6/21+2 Latent Microcornée OU, DVD, légère

05 +17,00 OS 6/18+2 EtOD, chirurgie de strabisme

OU, aphaquie OU

J3 (7) OD +19,75 5/75 OD 6/9 Latent Aphaquie OU
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05 +15,50 OS 6/12

AMD OD -2,00 150/171 OD 6/9+3 Non Pseudophaquie OU

(11) 05 -1,00 OS 6/12+1

CS (14) OD +8,00 120/150 OD 6/9-1 Non Légère XtOD en VL et EtOD en

OS +9,25 OS 6/7,5 VP, aphaquie OU

RF (8) OD +0,75 4/63 OD 6/12-2 Non Pseudophaquie OU, EtOD+HtOD

05 +0,75 OS 6/7,5-2

Table II : Détails cliniques des sujets ayant eu des cataractes

congénitales unilatérales

Patients Réfraction Diagnostic/Rx Acuité nystagmus Autres détails

Âge(ans) (Équivalent (jours)* visuelle

sphérique) (Snellen)

NKJ (8) OD +15,75 33/90 OD 6/9-3 Non Microcornée OD, Et OD,

OS plano 05 6/6 chirurgie de strabisme pour

XtOD, vitrectomie antérieure

OS, DVD OU, aphaquie OD

ADB OD +17,25 43/58 OD 6/9-3 Manifeste- Micropthalmie, ptose palpébrale

(13) OS +4,00 Os 6/6 latent OD, 8EtOD, DVD OD, Dl-ID

OD>OS OS, aphaquie OD

GIC (5) OD +2,50 18/1 00 OD 6/9 Manifeste- EtOS, chirurgie de strabisme

Os +15,50 05 6/12+1 latent pour EtOS, iridectomie OS,

OS>OD aphaquie OS

DMD OD +2,00 13 1/182 OD 6/15+3 Non Pseudophaquie OD

(12) OS plano OS 6/6

MD (5) OD plano 5/66 OD 6/6 Non XtOS, chirurgie de strabisme,

05 -0,25 OS 6/60 pseudophaquie OS

PG (5) OD +1.25 27/70 OD 6/7,5 Non XtOD et HtOD VL et EtOD VP,

OS +2 1.50 05 6/12 aphaquie 05

L(11 ) OD +1 1,50 150/180 0D6/l00 Non MicrophtalmieODésotropie

OS plano OS 6/7,5 OD, recul du Dint OD, aphaquie

OD

JD (11) OD -0,75 135/150 OD 6/18 Non Microphtalmie OD, XtOD, DHD

05 -1,00 OS 6/7,5 OD, pseudophaquie OD

CD (13) OD +13,75 21/52 OD 6/15 Latent Et OD, aphaquie OD

05 -2,00 Os 6/6
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* Représente le nombre de jours de la naissance au diagnostic de cataracte! nombre de jours pour avoir la

correction optique suite à l’intervention chirurgicale.

2.2.2 Sujets contrôles

Pour être représentatifs, les sujets contrôles furent appariés avec les

sujets atteints de cataractes congénitales selon leur âge et devaient

remplir les critères suivants

Critères d’inclusion

1. Pas d’histoire de problèmes visuels.

2. Au moins 6/6 d’acuité visuelle Snellen de chaque oeil sans

correction.

3. Une acuité visuelle moins bonne avec +3D (pour éliminer une

hypermétropie plus grande que 3 D).

4. Fusion au près au test des 4 points de Worth.

5. Stéréoscopie d’au moins 40 secondes d’arc.

2.2.3 Présentation et Stimuli



39

Les stimuli furent présentés sur un moniteur couleur Apple de 12

pouces. Le moniteur avait une résolution d’écran de 640 x 480 pixels

et un taux de trame de 67 Hz. La présentation des stimuli et la

cueillette des données furent contrôlés par un ordinateur Macintosh

PowerBook G3. Les stimuli furent présentés au centre de l’écran,

dans une région circulaire formant un angle visuel de 5 degrés à la

distance de 114 cm. La luminance moyenne durant le test était de

31.22 cd/m2 (u’0.2708, v’=0.4204) où Lmin et Lmax étaient

respectivement 0.04 et 62.4.

Pour les stimuli de premier ordre, la modulation (signal + bruit) fut

appliquée à la luminance. Ils furent générés en additionnant du bruit

de type Gaussien (points de 1 pixel X 1 pixel) à des oscillations

sinusoïdales de deux profils s des lignes verticales et des cercles

concentriques. L’amplitude de la luminance fut définie comme:

Amplitude de la modulation de la luminance (Lmax

Lmin)/(Lmax+Lmin) Lmax et Lmin réfèrent respectivement au

maximum et au minimum local de luminance dans le stimulus.
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Les stimuli de 2e ordre, modulés au niveau de la texture, furent

produits en multipliant les mêmes oscillations sinusoïdales au

bruit.’°7 L’amplitude de la modulation du contraste était définie par:

Amplitude de la modulation du contraste = (Cmax

Cmin)/(Cmax+Cmin) Cmax et Cmin sont respectivement le

maximum et le minimum local de contraste dans le patron. Puisque

les stimuli de 2e ordre requièrent une texture à hautes fréquences

spatiales par rapport au signal, la fréquence spatiale de l’enveloppe

fut établie à 1 cycle/degré pour tous les stimuli. Pour les deux types

de stimuli, le signal utilisé est une enveloppe orientée de façon

verticale ou concentrique, modulée soit au niveau de luminance ou

du contraste selon le type de stimulus présenté. Le bruit utilisé lors

de cette étude pour générer les stimuli est de type Gaussien (Figures

5 et 6)

Figure 5 : Enveloppe (gauche) et bruit Gaussian (droite)
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figure 6: Stimuli de 1er et 2e ordre

Stimuli de 1 er ordre

2.2.4 Procédure

La procédure fut expliquée aux sujets et aux parents et les

consentements écrits et verbaux furent obtenus. Le protocole

Lignes Cercles

Stimuli de 2e ordre
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expérimental fut approuvé par le Comité d’Éthique de la Recherche

des Sciences de la Santé et par celui de l’Hôpital Sainte-Justine. Les

sujets furent installés dans une salle à l’obscurité à une distance de

114 cm de l’écran d’ordinateur. Ils furent testés de façon

monoculaire et binoculaire. L’oeil non testé fut alors occlus à l’aide

d’un obturateur style oeil de pirate. Le sujet devait alors fixer le

centre de l’écran. Les stimuli de premier et deuxième ordre furent

présentés aléatoirement pour une durée de une seconde. Une

méthode de deux alternatives à choix-forcés fut utilisée avec une

méthode de stimuli constants. Les sujets devaient alors identifier la

forme du stimulus : ligne verticale ou cercle concentrique.

Les stimuli de premier ordre ont utilisé des niveaux de modulation

de la luminance de 0.04, 0.02, 0.01, 0.005 et 0.0025 alors que les

stimuli de 2e ordre ont utilisé des niveaux de modulation du contraste

de 1.0, 0.333, 0.143, 0.111 et 0.059. Ces niveaux furent établis lors

d’une étude pilote. La procédure a commencé par une démonstration

et un essai de pratique pour bien familiariser le sujet avec la tâche à

effectuer. Les instructions furent données verbalement aux sujets : ils

devaient identifier le stimulus, soit une ligne ou un cercle et
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l’examinateur entra alors la réponse dans l’ordinateur. L’étude

comportait 300 présentations, soit 100 présentations (10 par niveaux)

pour chacun des deux yeux et 100 présentations les deux yeux

ouverts. Le premier oeil testé fut choisi au hasard ainsi que l’ordre de

présentation de tous les stimuli.

2.3 Calculs du Seuil

Le seuil d’identification des stimuli fut défini comme le niveau de

contraste ou de luminance auquel le sujet identifie correctement le

stimulus (cercles ou lignes verticales) 75 % du temps. Les seuils

obtenus pour les stimuli de premier et deuxième ordre furent calculés

séparément puisqu’ils sont définis par des attributs différents. Les

seuils sont exprimés en log de la sensibilité. Voici un exemple de

résultats pour la perception de stimuli de 1er ordre par l’oeil droit du

sujetAF:

Niveaux de Nb de Nb de

luminance bonnes présentations

réponses

0,04 10 10

0,02 10 10



0,01 $ 10

0,005 $ 10

0,0025 5 10

Les résultats sont ensuite compilés dans un logiciel utilisant la

technique bootstap qui permet l’obtention du seuil à l’aide d’une

fonction Weibull (Figure 7 ) et qui l’exprime log de sensibilité soit

2,206 pour le cas ci-dessus.

Figure 7: Seuil de luminance
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Les figures $ et 9 montrent les résultats de la perception des stimuli

de let et 2 ordre pour les sujets privés de façon binoculaire et

monoculaire. On constate que tous les sujets ont bien perçu les

stimuli de ordre. Par contre, pour ceux de 2e ordre seulement 4

sujets sur 9 du groupe des monoculaires ont obtenu un seuil (44%) et

seulement 2 sujets sur $ du groupe des binoculaires (25 %), alors que

100% des sujets normaux ont obtenu un seuil. (Figure 10) La figure

11 illustre la moyenne de la sensibilité aux stimuli de ordre dans

l’oeil atteint des sujets monoculaires et dans un des deux yeux choisi

au hasard des sujets binoculaires et normaux. Le test ANOVA

démontre qu’il n’y a pas de différence significative pour les

moyennes des 3 groupes (F=2.267, p=O,12729).

Pour voir si l’oeil normal des sujets ayant subi une privation visuelle

unilatérale présentait des résultats comparables au groupe témoin

pour la perception de stimuli de lt et 2e ordre un T test fut effectué

(voir figures 11 et 12) Pour, le let ordre, il n’y a pas de différence

significative entre les 2 groupes (p=O,4l). Par contre, pour le 2 ordre

la différence est significative QDO,0205).
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Figure 8: Perception des stimuli de 1er et 2e ordre par un oeil atteint chez les sujets
binoculaires
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Figure 10: Perception des stimuli de 1er et 2e ordre par un des deux yeux chez
des sujets contrôles
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Figure 12: Comparaison de la perception des stimuli de 1er ordre par l’oeil
normal des sujets monoculaires avec un oeil des sujets contrôles

Figure 13: Comparaison de la perception des stimuli de 2e ordre par
l’oeil normal des sujets monoculaires avec un oeil des sujets

contrôles

La sensibilité de détection statique aux stimuli de ye ordre est peu

affectée après une privation visuelle causée par une cataracte
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sensibilité de détection statique aux stimuli de 2 ordre est affectée

de façon significative, ce qui suggère qu’ils sont dirigés par des

mécanismes séparés qui réagissent de façon différente à la privation

sensorielle. Les résultats obtenus sont consistants avec les évidences

déjà trouvées indiquant qu’il existe deux mécanismes distincts pour

les stimuli de let et 2e ordre.’12 Il est intéressant de constater que la

perception des stimuli de 1er ordre semble davantage reliée à l’acuité

visuelle du sujet que celle des stimuli de 2e ordre. En effet, dans la

figure 9, on remarque que 2 sujets ont une acuité visuelle plus faible

que les autres: Lod (6/100) et MDos (6/60). On constate que ces 2

sujets ont une légère diminution de perception pour le 1et ordre, mais

que MDos perçoit le 2 ordre malgré sa faible acuité. De plus, dans la

figure 8, on remarque que 2 des sujets ont une acuité visuelle de 6/6

(MACod et VFLos) et qu’ils n’arrivent pas à obtenir un seuil pour la

perception des stimuli de 2 ordre. Lors d’une étude antérieure par

notre laboratoire sur l’amblyopie utilisant les mêmes stimuli, il a été

démontré que l’atteinte au niveau de la perception des stimuli de 2e

ordre est plus importante que l’atteinte au niveau des stimuli de 1et

ordre chez des sujets amblyopes. Les sujets de cette étude étaient des

enfants âgés entre 5 et 9 ans qui présentaient une amblyopie de type
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strabique ou anisométropique. L’impact d’un traitement par

occlusion a été évalué chez ces sujets pour la perception des stimuli

de 1er et 2e ordre. Il est intéressant de constater qu’avant le début du

traitement, les sujets amblyopes arrivaient tous à percevoir les

stimuli de 2 ordre, malgré leur faible acuité visuelle (6/12 à 6/90).

De plus, grâce au traitement par occlusion, la perception des stimuli

de 2e ordre s’est améliorée jusqu’à la normalisation pour tous les

sujets. La différence entre les résultats de notre étude pourrait

s’expliquer en partie par le type d’amblyopie. Les sujets de l’étude

actuelle présentaient une privation sensorielle par cataracte dès la

naissance, tandis que chez ceux de l’autre étude, les composantes de

l’oeil étaient normales au départ, mais la compétition inégale entre

les 2 yeux due à l’anisométropie ou au strabisme a contribué au

développement de l’amblyopie. On constate qu’une privation

sensorielle dès la naissance est plus dommageable pour les fonctions

visuelles qu’une amblyopie qui s’installe plus tard.

Il est difficile de trouver des sujets souffrant exclusivement de

cataractes congénitales, car plusieurs conditions oculaires y sont

associées. Les désordres associés comme le nystagmus, la micro-
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cornée et le strabisme ne semblent toutefois pas être responsables de

la totalité de la perte observée au niveau de la sensibilité à la

détection des stimuli de 2e ordre. Pour évaluer la contribution du

nystagmus au déficit de perception des stimuli de 2e ordre, nous

avons sélectionné deux patients du groupe binoculaire qui ont un

nystagmus uniquement latent (AF et JB) et nous avons comparé les

résultats obtenus lors de leurs tests effectués de façon monoculaire

et binoculaire. Il est intéressant de constater qu’ils n’obtiennent

toujours pas de seuils de perception pour les stimuli de 2’ ordre

lorsque testé binoculairement (sans nystagmus) que

monoculairement (nystagmus latent). Pour bien évaluer l’impact du

nystagmus, il serait intéressant de tester des patients présentant un

nystagmus congénital sans autre atteinte oculaire. Même si un

strabisme était présent chez la plupart des patients, l’incidence et le

degré de strabisme n’étaient pas différents dans les 2 groupes. De

plus, 2 des patients n’avaient pas d’histoire de strabisme (JB et

DMD), mais leurs déficits pour le deuxième ordre étaient semblables

à ceux retrouvés chez les patients avec strabisme. Il serait intéressant

de tester des patients ayant un strabisme congénital sans cataracte

pour évaluer l’effet sur la perception des stimuli de 2e ordre. La
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micro-cornée ne semble pas être responsable des déficits. En effet, la

micro-cornée, dont l’incidence est similaire dans les deux groupes,

va influencer l’état réfractif du patient, mais n’a pas d’impact sur le

développement des différentes fonctions visuelles. De plus, les

résultats ne peuvent être attribués à la taille ou la forme de la pupille

qui est souvent irrégulière chez les sujets ayant eu une chirurgie de

cataractes. En effet, dans une étude sur le vieillissement, des

chercheurs ont démontré que la taille de la pupille n’avait pas d’effet

sur les seuils obtenus pour des stimuli similaires.’02 Nos résultats

concordent avec l’hypothèse qu’une privation visuelle précoce a un

effet néfaste plus grand sur les aspects de la vision qui sont plus lents

à terminer leur développement.19”3 La sensibilité pour la détection

des stimuli de 1er ordre, qui mature plus rapidement durant

est moins affectée par la privation que la sensibilité aux

stimuli de 2e ordre qui maturent plus lentement. D’autres études ont

aussi démontré que les fonctions visuelles qui maturent plus tard sont

davantage affectées par la privation: la sensibilité aux contrastes est

davantage affectée pour les basses fréquences spatiales que pour les

hautes, et les basses fréquences sont les dernières à se développer.

D’autres études ont aussi démontré une différence de perception du
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1er et 2e ordre chez le même type de population. Les chercheurs ont

testé la sensibilité au mouvement local pour des stimuli de 1ei- ordre

et de 2e ordre. Ils ont conclu qu’une privation dès la naissance,

qu’elle soit monoculaire ou binoculaire, affecte la sensibilité au

mouvement de l et 2e ordre avec une atteinte plus profonde pour le

2e ordre.’15

Dans notre étude, il est difficile d’affirmer qu’il existe une différence

significative entre les groupes monoculaire et binoculaire pour la

perception des stimuli de 2e ordre, puisque la plupart des sujets ne

réussissent pas à obtenir un seuil. Le nombre de sujets du groupe

monoculaire à obtenir un seuil est plus élevé (44%) que celui du

groupe binoculaire (25%). Ceci pourrait laisser supposer qu’il y

aurait une épargne relative après une privation monoculaire pour la

perception de stimuli de 2e ordre. Des études antérieures sur l’acuité

visuelle, la sensibilité aux contrastes, la stéréoscopie et la sensibilité

dans le champ visuel périphérique ont démontré que les résultats

obtenus étaient moins bons après une cataracte unilatérale à moins

qu’elle ne soit suivie d’un traitement par occlusion du bon

19,82,113 Par contre, les patients traités pour une cataracte unilatérale
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obtiennent de meilleurs résultats pour la perception du mouvement

global et de la forme globale.90’9’ Contrairement aux fonctions

visuelles citées précédemment, ces dernières ne sont pas régies

principalement par le cortex strié mais requièrent plutôt des

processus spécialisés dans des régions extrastriées. Par contre, pour

confirmer que le même phénomène se produit dans notre étude, il

faudrait un échantillon plus grand et peut-être des stimuli plus faciles

à percevoir. Il serait possible de changer la sensibilité de nos stimuli

en utilisant un type de bruit différent. En effet, les résultats de notre

étude et ceux de Ellemberg et al. sont différents, mais le type de bruit

utilisé pour produire les stimuli est différent aussi : binaire dans

l’étude d’Ellemberg (noir et blanc uniquement)”5 et Gaussien

(nuances de gris) dans la nôtre (voir Figure 14). Le bruit de type

Gaussien est plus intense et peut donc rendre la perception du

stimulus plus difficile.

Figure 14 : Bruit Gaussien (gauche) ; bruit binaire (droite)
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Les résultats démontrent que le bon oeil des sujets privés

unilatéralement démontre une atteinte uniquement pour la perception

de stimuli de 2e ordre, mais pas pour celle de l ordre. Cela suggère

que des inputs visuels normaux dans un des deux yeux ne suffisent

pas à compenser les effets néfastes de la privation sensorielle d’un

des deux yeux pour la perception de 2 ordre, mais pourraient suffire

pour le 1er ordre. D’autres études sur la vision du bon oeil chez

différents types de sujets amblyopes attribuent généralement le

déficit du bon oeil au fait que l’amblyopie est d’origine corticale et

que le processus affecte ainsi les deux yeux.’°’16’17 Ce défaut de

l’oeil non atteint pourrait être attribué au fait qu’il y a eu des

traitements par occlusion de l’oeil sain. Une occlusion même de

durée minimum pourrait avoir un effet négatif par rapport à pas

d’occlusion du tout. Par contre, une étude sur la fréquence spatiale



56

du bon oeil d’enfants avec une amblyopie strabique ou

anisométropique a démontré que la sensibilité aux contrastes aux

fréquences spatiales élevées était réduite dans le bon oeil même si

aucun traitement par occlusion n’avait été fait.’° On pourrait donc

supposer que la perception des stimuli de 2e ordre est d’origine

corticale et qu’un défaut à un oeil affectera l’autre aussi. La

maturation du système visuel pour la perception des stimuli de 2e

ordre nécessiterait donc des inputs binoculaires.
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Chapitre 3

3.1 CONCLUSION GÉNÉRALE

En résumé, une privation visuelle causée par une cataracte

congénitale cause une perte pour la perception des stimuli de 2

ordre, mais le 1er ordre est peu affecté. Des inputs visuels normaux

dès la naissance semblent être requis pour créer une architecture

neuronale qui sera capable plus tard de déceler les stimuli de 2e

ordre. Les pertes pour le 2e ordre sont plus marquées que pour le l,

et la perception du 2e ordre est plus lente à terminer son

développement. Ces résultats soutiennent l’hypothèse que les deux

types de perception sont dirigés du moins en partie par des

mécanismes différents. De plus, les résultats indiquent que ces

différents mécanismes sont affectés différemment par la privation

sensorielle.
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