
4
Impact des événements périnatals
à court et moyen termes

Dans le large éventail des pathologies périnatales susceptibles d’entraîner une
déficience ou un handicap (tableau 4.I), certaines populations à risque ont
été plus particulièrement étudiées. On dispose dans la littérature de données
pour le suivi et le devenir des populations suivantes :
• les prématurés et surtout les grands prématurés ;
• les nouveau-nés à terme ayant souffert d’encéphalopathie néonatale.

De nombreux facteurs associés à la prématurité modulent le risque lié au
degré d’immaturité.

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

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

Tableau 4.I : Principaux facteurs périnatals de déficience et handicap

Prématurité (séquelles liées à l’âge gestationnel et au poids de naissance, aux complications
de la prématurité, essentiellement lésions cérébrales, dysplasie bronchopulmonaire)

Retard de croissance pré et post-natal

Gémellité (surtout les jumeaux monochoriaux)

Anoxie périnatale

Fœtopathies toxiques (alcool, drogues)

Infections périnatales (méningo-encéphalites)

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

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

Séquelles de la prématurité

La littérature concernant le devenir des prématurés est essentiellement foca-
lisée sur les enfants les plus petits : les grands prématurés (sélection sur l’âge
gestationnel) ou les nouveau-nés de faible poids de naissance (sélection sur le
poids). L’hétérogénéité des critères de sélection des populations étudiées, en
âge gestationnel (de moins de 26 à moins de 33 semaines) ou en poids de
naissance (de moins de 700 à moins de 1 500 g), ne permet pas une synthèse
simple des données. Toutefois, la littérature permet d’avoir aujourd’hui une
vision assez large du devenir de ces enfants (tableau 4.II).

Infirmité motrice

Les données de la littérature concernent la paralysie cérébrale qui regroupe
les différents cadres nosologiques français de l’infirmité motrice : infirmité
motrice cérébrale, infirmité motrice d’origine cérébrale, polyhandicap. Le
taux de paralysie cérébrale chez les grands prématurés se situe en moyenne
entre 5 % et 10 % (Ancel, 2003). Ce taux dépend de l’âge gestationnel mais
le risque ne semble pas beaucoup plus élevé chez les extrêmes prématurés : il
ne dépasse pas 15 % chez les enfants aux limites de viabilité (Finnstrom et
coll., 1998).

Le risque chez les prématurés moyens (de 32 à 36 semaines) est relativement
faible (proche de 1 %) mais tout de même 10 fois supérieur à celui des

Tableau 4.II : Séquelles de la prématurité (fréquences estimées chez les grands
prématurés)

Séquelles Fréquences (%)

Infirmité motrice 5-10

Déficience mentale globale 5-15

Troubles cognitifs et des apprentissages 25-50

Troubles du comportement 25-50

Problèmes sensoriels

Surdité 1-4

Hypoacousies par otite chronique 10-20

Cécité 1-4

Anomalies ophtalmologiques diverses : strabisme, amblyopie, trouble de la réfraction 25-50

Épilepsie 4
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enfants nés à terme (Ancel, 2003 ; Cans et coll., 2003). En valeur absolue, la
population des enfants handicapés moteurs nés modérément prématurés est
importante et certains s’inquiètent du manque d’attention porté au suivi des
« gros prématurés » (Amiel-Tison et coll., 2002).

Après ajustement sur l’âge gestationnel, différents éléments périnatals et
néonatals se sont révélés être des facteurs de risque pour la paralysie céré-
brale. C’est le cas de certains contextes de naissance (Murphy et coll., 1995 ;
Wilson-Costello et coll., 1998) :
• infection maternelle et infection in utero : l’impact de l’infection périna-
tale apparu comme majeur il y a quelques années semble aujourd’hui plus
modeste si l’on tient compte des facteurs confondants, notamment de l’âge
gestationnel (Jacobson et coll., 2002 ; Grether et coll., 2003) ;
• rupture prématurée des membranes ;
• accouchement dans les trois heures suivant l’admission ;
• hématome rétroplacentaire et placenta praevia ;
• gémellité, plus particulièrement les jumeaux monochoriaux et les jumeaux
dont le co-jumeau est décédé (Pharoah et coll., 2002 ; Scher et coll., 2002).
Le risque de paralysie cérébrale est particulièrement élevé (proche de 20 %)
lorsqu’il existe un syndrome transfuseur-transfusé (Cincotta et coll., 2000 ;
Lopriore et coll., 2003) ;
• infection néonatale (Murphy et coll., 1997 ; Wilson-Costello et coll.,
1998) ;
• pathologies respiratoires, en particulier la dysplasie bronchopulmonaire
(Murphy et coll., 1997 ; Wilson-Costello et coll., 1998 ; Majnemer et coll.,
2000) ;
• canal artériel (Murphy et coll., 1997) ;
• réalisation d’une intervention chirurgicale durant la première hospitalisa-
tion (Doyle et coll., 2001) ;
• corticothérapie post-natale (Doyle et coll., 2001), notamment avec la
dexaméthasone, utilisée pour traiter la dysplasie bronchopulmonaire
(Shinwell et coll., 2000 ; Yeh et coll., 2004) ;
• hypothyroxinémie (Reuss et coll., 1996 ; Wilson-Costello et coll., 1998).

Il faut noter aussi bien sûr les lésions cérébrales documentées par l’imagerie
(Pinto-Martin et coll., 1995 ; Finnstrom et coll., 1998 ; Wilson-Costello et
coll., 1998 ; Vollmer et coll., 2003). Les lésions les plus corrélées à la
survenue de paralysie cérébrale sont les anomalies de la substance blanche
périventriculaire (Coatantiec et coll., 2003) : hémorragies intra-
parenchymateuses (Rademaker et coll., 1994), leucomalacies cavitaires et
non cavitaires, dilatations ventriculaires (atrophie de la substance blanche)
(Pierrat et coll., 1998 ; Kuban et coll., 1999 ; Ment et coll., 1999) et
hydrocéphalies (Fernell et coll., 1993).

L’alcoolisme maternel pendant la grossesse augmente le risque de lésions
cérébrales (hémorragies intracrâniennes et lésions de la substance blanche)
chez les grands prématurés (Holzman et coll., 1995). Son impact à long
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terme, bien connu chez les nouveau-nés à terme, n’a pas été spécifiquement
évalué chez les prématurés.
Doyle (2001) a évalué que les chances de survie sans séquelles importantes
(paralysie cérébrale ou retard mental avec QI inférieur à – 2 déviations stan-
dard ou cécité ou surdité) à 5 ans sont proches de 95 % chez les extrêmes
prématurés (23 à 27 semaines) s’ils sortent de l’hôpital sans avoir présenté
une des complications néonatales suivantes : lésion cérébrale grave (hémor-
ragie sévère grade III ou IV, leucomalacie cavitaire), dysplasie bronchopul-
monaire, corticothérapie post-natale, intervention chirurgicale). Ces
chances sont réduites à 80 % s’il existe un des événements précédents, 50 %
s’il en existe deux, 30 % s’il en existe trois. Le retard de croissance intra-
utérin est également un facteur de risque mais il n’est pas indépendant des
précédents puisqu’il augmente le risque de morbidité néonatale, notamment
de dysplasie bronchopulmonaire (Bardin et coll., 1997).
Les modes de prise en charge anté- et post-natale ont une influence sur le
risque de lésions neurologiques liées à la grande prématurité ; leur impact sur
les séquelles et handicaps est plus difficile à montrer.
La corticothérapie anténatale diminue de près de 50 % le risque d’hémorragie
intraventriculaire (Crowley, 1995). La corticothérapie anténatale par bêta-
méthasone (mais non par dexaméthasone) diminue le risque de leucomalacie
(Baud et coll., 1999). Le bénéfice de la corticothérapie anténatale sur
la fréquence des paralysies cérébrales n’apparaît que dans de rares études
(Doyle et coll., 2001 ; Gray et coll., 2001a).
Concernant le type de tocolyse, l’indométhacine et le sulfate de magnésium
seraient associés à un risque plus élevé d’hémorragie cérébrale que les bêta-
mimétiques (Weintraub et coll., 2001).
La corticothérapie post-natale par dexaméthasone multiplie par 2 à 3 le
risque de paralysie cérébrale (Yeh et coll., 2004).
La naissance des extrêmes prématurés en maternité de niveau III réduit le
risque d’hémorragie intraventriculaire (Tommiska et coll., 2001). Le bénéfice
à long terme n’est pas clairement argumenté (Darlow et coll., 2000). La prise
en charge des extrêmes prématurés par des équipes ayant un faible recrute-
ment de ce type de patients augmente le risque d’hémorragie intraventricu-
laire (Tommiska et coll., 2001).
Enfin, certains facteurs influencent fortement la mortalité et la morbidité des
prématurés mais leur effet sur la paralysie cérébrale n’est pas clairement
démontré :
• l’anoxie périnatale et les manœuvres de réanimation ;
• le retard de croissance intra-utérin ; le risque de paralysie cérébrale serait
toutefois augmenté chez les extrêmes prématurés (Gray et coll., 2001a) ;
• les scores de vitalité enregistrés à l’admission en unité de soins intensifs
néonatals. Un des plus pertinents est le score au Clinical risk index for babies
(CRIB) qui dans sa dernière version intègre 5 paramètres (Parry et coll.,
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2003) : l’âge gestationnel, le poids de naissance, la température, le sexe et le
déficit de base. Le score de CRIB a un impact important sur le risque
d’hémorragie intraventriculaire mais son impact sur le devenir à long terme
semble faible (Eriksson et coll., 2002).

L’infirmité motrice est assez peu évolutive dans le temps : les taux observés à
2 ans sont sensiblement les mêmes que ceux observés au-delà de 2 ans (Doyle
et coll., 2001). Toutefois, la gravité de la paralysie cérébrale et les séquelles
cognitives associées ne peuvent être définitivement établies qu’entre 5 et
8 ans.

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

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

Troubles cognitifs

La grande prématurité augmente de façon importante le risque de troubles
cognitifs. Les tests psychométriques utilisés dans les différentes études
montrent des troubles dans 20 % à 50 % des cas (Magny et Rigourd, 2003).
Généralement plusieurs de ces domaines sont concernés :
• les praxies : dyspraxies visuo-spatiales, dyspraxies constructives (Mazeau,
2000). Ces troubles sont particulièrement fréquents chez les grands préma-
turés ;
• les gnosies : reconnaissance des images, des visages... ;
• les séquences temporelles ou spatiales ;
• la logique, les stratégies diverses ;
• le langage : son organisation, le répertoire lexical ;
• la mémoire.

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

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

La grande prématurité déplace en moyenne le quotient de développement
d’une déviation standard (DS) vers la gauche (Forfar et coll., 1994 ;
Stjernquist et Svenningsen, 1999 ; Wolke et Meyer, 1999) (figure 4.1). Les
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déficits cognitifs globaux et sévères (QI inférieur à – 2 DS) atteignent 5 % à
15 % des grands prématurés (Magny et Rigourd, 2003).

Les troubles cognitifs sont plus fréquents chez les enfants atteints de lésions
cérébrales et chez ceux développant une paralysie cérébrale. D’autres facteurs
influencent la survenue des troubles cognitifs chez les grands prématurés :
• l’âge gestationnel et le poids de naissance. Le risque de troubles cognitifs
est élevé chez les extrêmes prématurés ; à l’âge de 2 ans, il dépasse 50 % chez
les moins de 26 semaines (Rijken et coll., 2003 ; Wolke et coll., 2004). Un
quotient de développement inférieur à – 2 DS est retrouvé avec une
fréquence de 20 % à 35 % à 2 ans chez les prématurés de moins de
28 semaines ou de moins de 1 000 g (Hack et coll., 1996 ; Victorian infant
collaborative study group, 1997 ; Vohr et coll., 2000 ; Tommiska et coll., 2003).
Cette fréquence est toutefois deux fois moindre (autour de 15 %) lorsqu’elle
est mesurée à 4 ou 5 ans (Doyle et coll., 2001 ; Salokorpi et coll., 2001) ;
• le retard de croissance intra-utérin (RCIU) (Veelken et coll., 1992 ; Kok
et coll., 1998). Le pronostic est surtout corrélé au rattrapage ou non du
périmètre crânien à 12 mois (Brandt et coll., 2003) ;
• le déficit de croissance post-natal : ici encore, le pronostic est corrélé à la
croissance du périmètre crânien dans la première année de vie (Watemberg
et coll., 2002). Chez les grands prématurés parvenus à l’adolescence, les
performances scolaires sont beaucoup mieux corrélées à la croissance céré-
brale qu’à l’imagerie cérébrale (Cooke et coll., 1999). Les déficits de crois-
sance staturo-pondérale et cérébrale sont plus fréquents chez les extrêmes
prématurés (Chiriboga et coll., 2003 ; Kilbride et coll., 2004) ;
• le sexe masculin : les garçons ont en moyenne de moins bon scores aux
tests psychométriques que les filles (Doyle et coll., 2001) ;
• la dysplasie bronchopulmonaire (Singer et coll., 1997 ; Hughes et coll.,
1999 ; Short et coll., 2003) : la fréquence d’un quotient intellectuel inférieur
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Grands prématurés < 32 SA 

À terme > 37 SA 

110

_

Figure 4.1 : Répartition du quotient de développement (QD) chez les grands
prématurés et chez les enfants nés à terme
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à – 2 DS à 8 ans atteint 20 %, soit deux fois plus que chez les grands préma-
turés sans dysplasie bronchopulmonaire. L’impact de la dysplasie broncho-
pulmonaire est particulièrement marqué pour les enfants ayant reçu une
corticothérapie post-natale (Short et coll., 2003) et pour ceux développant
une microcéphalie (Chiriboga et coll., 2003) ;
• les dilatations ventriculaires (Kuban et coll., 1999 ; Ment et coll., 1999) ;
• le milieu socio-économique, notamment le niveau d’études et les condi-
tions de vie maternels (difficultés matérielles, statut marital) (Ment et coll.,
1996 ; Thompson et coll., 1997 ; Vohr et coll., 2003 ; Kilbride et coll., 2004).
L’impact de ces facteurs apparaît très important pour les prématurés indemnes
de lésions cérébrales et pour les extrêmes prématurés.

On connaît peu de facteurs périnatals protecteurs vis-à-vis des troubles
cognitifs. La régionalisation des soins (naissance et prise en charge dans un
centre de type III) et la corticothérapie anténatale n’apportent pas de béné-
fice évident à long terme sur les troubles cognitifs (Doyle et coll., 2000).
Toutefois, en cas de lésion cérébrale, l’exposition in utero à une cure de
corticoïdes serait associée à une fréquence plus faible de troubles cognitifs
(Arad et coll., 2002). À l’inverse, les cures répétées entraînent un déficit de
croissance cérébrale fœtale qui pourrait être délétère à long terme (French et
coll., 1999). Chez les prématurés avec RCIU, les efforts pour assurer un
apport énergétique suffisant dès les premiers jours de vie semblent avoir un
impact positif sur la croissance cérébrale et sur le développement mental
(Brandt et coll., 2003).

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

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

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

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

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

Séquelles sensorielles

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

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

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

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

Épilepsie

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

Outils prédictifs pour les prématurés

Chez l’enfant prématuré, différents outils de dépistage peuvent être utiles :
l’imagerie cérébrale, l’électrophysiologie et l’examen clinique.

Imagerie cérébrale

L’échographie cérébrale est globalement un bon outil de dépistage des lésions
cérébrales du prématuré. Elle permet de dépister :
• les hémorragies intracrâniennes dont la gravité est corrélée au pronostic
neurologique : classification en 4 grades de Papile (Papile et coll., 1978). Un
pronostic défavorable est associé aux hémorragies intraventriculaires de
grades III et IV (Claris, 2003) ainsi qu’aux hydrocéphalies post-
hémorragiques (Fernell et coll., 1993) ;
• les leucomalacies cavitaires : les lésions cavitaires dans les régions parié-
tales ou pariéto-occipitales sont presque constamment associées à des
séquelles motrices. Leur gravité dépend de leur localisation et de leur exten-
sion (Coatantiec et coll., 2003). Les leucomalacies cavitaires pariétales bi-
latérales avec une extension antéropostérieure de 2 centimètres ou plus
évoluent dans tous les cas vers une infirmité motrice sévère avec quadriplégie
(Rogers et coll., 1994) ;
• les zones hyperéchogènes périventriculaires prolongées (plus de 14 jours)
qui peuvent être un marqueur d’anomalies non cavitaires de la substance
blanche. Le taux de séquelles motrices chez les enfants ayant présenté une
hyperéchogénicité prolongée varie de 10 % à 50 % (Damman et Leviton,
1997) ;
• les dilatations ventriculaires tardives qui peuvent témoigner d’une atro-
phie de la substance blanche périventriculaire. Elles augmentent le risque de
séquelles motrices et cognitives (Kuban et coll., 1999 ; Ment et coll., 1999).
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La valeur prédictive de l’échographie est toutefois limitée. On considère que
30 % à 50 % des anciens prématurés atteints de paralysie cérébrale avaient
des échographies néonatales jugées normales (Pinto-Martin et coll., 1995).

Une meilleure valeur prédictive de l’échographie peut être obtenue si les
examens sont réalisés avec un échographe de qualité (sonde de 10 MHz),
avec un calendrier précis jusqu’à terme et surtout par des opérateurs formés et
sensibilisés au devenir des prématurés. La valeur prédictive négative pour les
séquelles motrices peut atteindre 95 % dans ces conditions (Jongmans et
coll., 1993).

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

Électrophysiologie

L’électroencéphalogramme (EEG) est un outil intéressant chez le prématuré
pour le dépistage des anomalies cérébrales. On peut observer deux types
d’altérations :
• des altérations aiguës, souvent précoces : les pointes positives rolandiques
(PPR), qui sont fortement corrélées aux lésions de leucomalacies périventri-
culaires et aux handicaps neuromoteurs (Marret et coll., 1997 ; Baud et coll.,
1998). Les PPR peuvent être isolées ou associées à de graves anomalies du
tracé de fond. La valeur prédictive positive des PPR dépasse 90 % lorsque les
PPR sont typiques et nombreuses ;
• des dysmaturités électroencéphalogaphiques : aspect immature du tracé
EEG chez un prématuré arrivant à terme. Ces dysmaturités peuvent être
annonciatrices de troubles cognitifs avec une valeur prédictive positive de
30 % (Watanabe et coll., 1999).

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

Examen clinique précoce

L’examen clinique est souvent très pauvre chez le prématuré, c’est pourquoi
on a recours à des examens complémentaires. Même arrivé à terme, il est
souvent difficile d’évaluer un enfant encore fatigué et convalescent. Les
données cliniques deviennent pertinentes dans les premières semaines post-
terme. Deux types d’examens neurocliniques sont alors intéressants pour la
prédiction des problèmes moteurs :
• l’observation de la motricité spontanée selon la méthode de Prechtl
(Prechtl et coll., 1997) ; elle nécessite un enregistrement vidéo ;
• l’examen des postures et des réactions posturales antigravitaires selon
l’enseignement de Le Métayer (Le Métayer, 1993). L’examen de Grenier
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(avec la réaction latérale d’abduction) a également une très bonne valeur
prédictive négative permettant de rassurer précocement les parents lorsque la
réponse est complète (Hernandoréna et coll., 1995).

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

Accidents neurologiques du nouveau-né à terme

Sous ce terme, on entend les différentes pathologies susceptibles de léser le
cerveau en période périnatale :
• les asphyxies périnatales ;
• les accidents vasculaires cérébraux (AVC) ;
• les méningites et méningo-encéphalites ;
• les hémorragies intracrâniennes spontanées ou traumatiques.

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

Pronostic des encéphalopathies néonatales

Le terme « encéphalopathie néonatale » est un terme général employé pour
toute situation altérant le comportement neurologique du nouveau-né, sans
en préciser la cause, laquelle n’est d’ailleurs pas toujours clairement identi-
fiable. Ces encéphalopathies englobent les encéphalopathies post-anoxiques
et les AVC. Les encéphalopathies sont classées sur des critères cliniques et
électroencéphalographiques en 3 stades de gravité croissante – mineures,
modérées, sévères –, selon le classique score de Sarnat (Sarnat et Sarnat,
1976). La classification de Badawi et coll. (1998) et de Dixon et coll. (2002)
mérite aussi d’être adoptée car elle repose sur des critères cliniques faciles à
relever et instaure un score pronostique plus discriminant entre encéphalo-
pathie modérée et encéphalopathie sévère. Les encéphalopathies sévères sont
associées à un pronostic particulièrement sombre : 1/3 de décès, 1/3 de
séquelles (souvent lourdes), 1/3 de survivants normaux (Dixon et coll.,
2002). Les encéphalopathies modérées sont associées à 25 % de séquelles
neurologiques, au sein desquelles on compte 10 % d’infirmité motrice.
L’encéphalopathie néonatale post-asphyxique augmente aussi le risque de
déficit auditif : ce dernier est évalué à environ 10-15 % (Jiang, 1998 ;
Mencher et Mencher, 1999).

Point important, les enfants nés dans un contexte d’asphyxie périnatale mais
qui ne présentent pas de signes d’encéphalopathie (ou des signes mineurs
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rapidement résolutifs) ont un pronostic équivalent à la population de réfé-
rence : leur évolution à long terme (apprentissages scolaires) est normale
(Robertson et coll., 1989).

Outils prédictifs chez les nouveau-nés à terme

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

Clinique

La gravité initiale de l’encéphalopathie oriente le pronostic (cf. supra). La
récupération clinique après cette phase d’encéphalopathie est également
importante. Les données cliniques de l’examen neurologique du nouveau-né
à terme sont très informatives. Avec un examen fin et rigoureux, la prédicti-
vité peut atteindre 90 % (Amiel-Tison, 2002). En pratique courante, avec un
examen standard (posture et tonus, contact visuel, prise des biberons), les
valeurs prédictives positives et négatives sont inférieures à 80 % (Zupan-
Simunek et coll., 2003).

Électrophysiologie

L’EEG est très informatif dans les encéphalopathies néonatales du bébé à
terme (d’Allest et coll., 1995). Le pronostic repose plus sur l’analyse du tracé
de fond que sur la présence ou non de crises. L’interprétation de l’EEG
nécessite le concours d’un neurophysiologiste averti.

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

Imagerie

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

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

Les jumeaux et en particulier les jumeaux monochoriaux peuvent présenter
des lésions cérébrales clastiques acquises in utero ou en période post-natale.
Le risque est important surtout lorsqu’il existe un syndrome transfuseur-
transfusé. Indépendamment des facteurs de prématurité et d’hypotrophie qui
sont souvent associés à la prématurité, il semblerait que les jumeaux aient
également un risque augmenté de malformations (Mastroiacovo et coll.,
1999).

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

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

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

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

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

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