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L’obtention de données sur la prévalence des handicaps ou des déficiences
d’origine périnatale est une démarche difficile. Les enquêtes épidémiologi-
ques conduites en population régionale sont rares (Hack et Fanaroff, 2000 ;
Nelson, 2002 ; Clark et Hankins, 2003) et la méthodologie du recueil de ces
données est complexe (Aylward et coll., 1989 ; Arnold et coll., 1991 ;
Escobar et coll., 1991 ; Cans et coll., 1996 ; Bhutta et coll., 2002 ; Nelson,
2002). Quelles que soient les définitions considérées et les méthodologies
employées, la plupart des enquêtes épidémiologiques concluent à une préva-
lence des handicaps chez l’enfant autour de 2 % (CTNERHI, 2004), incluant
les déficiences ou handicaps modérément sévères.
La prévalence du handicap de l’enfant se décrit en fonction de l’âge de
l’enfant : il faut un ou deux ans pour identifier formellement une déficience
ou une incapacité motrice ou neuro-sensorielle, trois ou quatre ans pour
repérer un trouble de la motricité fine, et souvent plus pour reconnaître un
trouble des fonctions cognitives, du langage, du comportement et de la scola-
rité même si l’on peut espérer, par la mise en place de dépistages, raccourcir
ce délai pour certains de ces handicaps. Autrement dit, plus la durée du suivi
augmente, plus l’âge de l’enfant est avancé, plus le champ des fonctions
étudiées est large, plus il est demandé des choses difficiles à l’enfant et plus la
prévalence du handicap sera importante.
Par ailleurs, il n’est pas aisé d’identifier formellement la part de l’origine
périnatale du handicap. Ainsi, la durée du suivi nécessaire à la reconnais-
sance du handicap, associée à la difficulté qu’il y a à interpréter après
plusieurs années un dossier médical périnatal font que les données internatio-
nales sur les déficiences motrices d’origine périnatale sont largement plus
nombreuses et plus documentées que celles s’intéressant au champ des défi-
ciences sensorielles, cognitives ou comportementales (Cans et coll., 2003).

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

Les études étrangères fournissent de l’information sur les fréquences pour
divers types de déficiences et selon le terme à l’accouchement. 13
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Prévalences en fonction du type de déficience

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

Paralysies cérébrales

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

Déficiences intellectuelles

Une revue récente de la littérature internationale a permis de dresser un
bilan des déficiences intellectuelles (Roeleveld et coll., 1997). Selon elle,
près de 3 % des enfants seraient porteurs d’un retard mental modéré (QI
compris entre 50 et 70), mais d’importantes variations sont observées entre
les études (0,5 % à 8 %) (Roeleveld et coll., 1997). Concernant les retards
mentaux sévères (QI < 50), le taux moyen estimé à partir de l’ensemble des

Tableau 2.I : Prévalence des paralysies cérébrales d’après les données de la
littérature étrangère (causes post-néonatales exclues)

Références Pays Année de
naissance

Âge Mode de
recueil1

Prévalence
pour 1 000

Meberg et Broch, 1995 Norvège 1980-89 4 ans E 2,12

Hagberg et coll., 2001 Suède 1991-94 4 ans R 2,12

Topp et coll., 2001 Danemark 1987-90 4-5 ans R 2,42

MacGillivray et Campbell,
1995

Royaume-Uni 1969-88 R 2,02

Pharoah et coll., 1998 Royaume-Uni
Oxford
Mersey
Écosse

1984-89 4 ans
R
R
R

2,13

Parkes et coll., 2001 Royaume-Uni
Irlande du Nord

1981-93 5 ans R 2,22

Drummond et Colver,
2002

Royaume-Uni
nord Angleterre

1990-94 4 ans E 2,33

Stanley et Watson, 1992 Australie 1983-85
1959-92

5 ans R
R

2,23

2-2,52

Winter et coll., 2002 États-Unis
Atlanta

1986-91 3-10 ans E 2,03

Cummins et coll., 1993 États-Unis
San Francisco

1983-85 3 ans E 1,23

1 mode de recueil : E = enquête, R = registre ; 2 taux pour 1 000 naissances vivantes ; 3 taux pour 1 000 survivants
néonatals, c’est-à-dire ayant survécu 28 jours
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études est de 3,8 pour 1 000 (Roeleveld et coll., 1997). L’hétérogénéité entre
études est moins importante que pour les retards mentaux modérés.

Déficiences sensorielles

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

Prévalences en fonction de l’âge gestationnel

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

Chez les enfants à terme

Les études sur le devenir des enfants à terme viennent essentiellement de
registres de population (Stanley et Watson, 1992 ; Pharoah et Platt, 1995 ;
Hagberg et coll., 1996 ; Topp et coll., 1997 ; Kavcic et Perat, 1998 ; SCPE,
2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001 ; Winter et coll., 2002 ;
Clark et Hankins, 2003). Il s’agit d’une population à bas risque de handicap
ou déficience, mais l’effectif de ces enfants à terme est plus important et leur
survie est plus élevée que celle des enfants prématurés. Au final, la moitié des
paralysies cérébrales de l’enfant survient chez des enfants à terme ou près du
terme (Nelson, 2002). Les évaluations longitudinales de la fréquence de la
paralysie cérébrale dans les pays développés ou en voie de développement
n’ont pas pu montrer de diminution de la fréquence de la paralysie cérébrale,
malgré une augmentation du taux de césarienne d’un facteur 5 et une géné-
ralisation du monitorage électronique. Le taux de paralysie cérébrale est resté
stable : 1,5 à 2 pour mille (Clark, 2003). Ainsi, le mécanisme principalement
évoqué à propos de la paralysie cérébrale chez l’enfant à terme, l’existence
d’une encéphalopathie néonatale d’origine hypoxique per-partum, est actuel-
lement discuté (Thacker et coll., 2001). Les anomalies du rythme cardiaque
qui conduisent à l’instrumentation et l’extraction d’urgence seraient proba-
blement le témoin, le signe accompagnateur de pathologies responsables de
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lésions cérébrales déjà constituées. Ce tableau clinique appelé « encéphalo-
pathie hypoxique de l’enfant à terme » pourrait témoigner ou s’associer à une
atteinte cérébrale d’origine anténatale, et de mécanismes divers : infections
materno-fœtales (Grether et Nelson, 1997 ; Yoon et coll., 1997 ; Gaudet et
Smith, 2001), gémellité (Petterson et coll., 1993 ; Yokohama et coll., 1995 ;

Tableau 2.II : Prévalence des déficiences visuelles d’après les données de la
littérature étrangère (Inserm, 2002)

Références Pays, région Année de
naissance

Âge Critère
(acuité visuelle)

Prévalence
pour 1 000

Déficiences visuelles

Riise et coll., 1992 Danemark
Finlande
Islande
Norvège

1972 à 1989 0-17 ans
0-17 ans
0-17 ans
0-17 ans

< 3/10
< 3/10
< 3/10
< 3/10

1,05
0,48
0,76
0,55

Blohme et Tornqvist,
1997

Suède 1975 à 1994 0-19 ans < 3/10 1,09

Oxford, 1994 ;
Crofts et coll., 1998

Grande-Bretagne,
région d’Oxford

1984 à 1987
1984 à 1989

5 ans
5 ans

≤ 6/18
≤ 6/18

1,251

1,501

Rahi et Dézateux,
1998

Angleterre,
Écosse,
Pays de Galles

1970 0-10 ans < 6/18 0,54

Stewart-Brown et
Haslum, 1988

Grande-Bretagne 1970 10 ans
10 ans

< 6/60
≥ 6/60 et ≤ 6/24

0,34 à 0,40
0,54 à 0,87

Rogers, 1996 Grande-Bretagne,
Liverpool

1979 à 1995 0-16 ans ≤ 6/18 1,81

Boyle et coll., 1996 États-Unis, Atlanta 1981-1988 3-10 ans ≤ 20/70
≤ 20/70 et
≥ 20/160
≤ 20/200 et
≥ 20/400

0,80
0,20

0,30

Cécité

Riise, 1993 ; Riise
et coll., 1992

Danemark
Finlande
Islande
Norvège

1972-1987
1972-1987
1972-1987
1972-1987

0-15 ans
0-15 ans
0-15 ans
0-15 ans

< 3/60
< 3/60
< 3/60
< 3/60

0,41
0,15
0,19
0,15

Blohme et Tornqvist,
1997

Suède 1975-1994 0-15 ans < 3/60 0,29

Nicolosi et coll.,
1994

Italie 1968-1983 0-15 ans < 0,05 0,50

Rahi et Dezateux,
1998

Angleterre,
Écosse,
Pays de Galles

1970 10 ans < 3/60 0,34

Goggin et O’Keefe,
1991

République
d’Irlande

1973-1989 0-16 ans ≤ 3/60 0,162

Krumpaszky et
Klauss, 1996

Allemagne,
Bavière

1971-1991 0-10 ans
10-20 ans

< 1/50
< 1/50

0,51
0,44

Boyle et coll., 1996 États-Unis, Atlanta 1981-1988 3-10 ans ≤ 20/500 0,30
1 : taux pour 1 000 naissances vivantes ; 2 : taux calculé
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Pharoah et Cooke, 1997 ; Pharoah, 2001), consanguinité (Sinha et coll.,
1997), malformations (Felix et coll., 2000 ; Croen et coll., 2001 ; Decoufle et
coll., 2001), troubles de la coagulation et thrombophilies (Kraus, 1997 ;
Eldor, 2001). Si sa responsabilité dans la survenue d’un handicap est réelle,
l’hypoxie per-partum ne serait finalement à l’origine que d’une faible propor-
tion des handicaps de l’enfant (Clark et Hankins, 2003 ; Goffinet et Bréart,
2003). Dans une majorité de cas, il est possible actuellement de préciser

Tableau 2.III : Prévalence des déficiences auditives d’après les données de la
littérature étrangère

Références Pays Année de
naissance

Âge Critère Prévalence
pour 1 000

Drews et coll., 1994 États-Unis 1975-77 10 ans ≥ 40 dB
≥ 70 dB
≥ 90 dB

1,101

0,70
0,50

Van Naarden et
coll., 1999

États-Unis 1981-90 3-10 ans ≥ 40 dB
≥ 65 dB
≥ 85 dB

1,101

0,62
0,37

Mäki-Torkko et coll.,
1998

Finlande 1973-92 3 ans ≥ 40 dB 1,22

Darin et coll., 1997 Suède 1980-84 âge préscolaire ≥ 40 dB 1,3

Davis et Parving,
1993

Royaume-Uni et
Danemark

1983-88 2-10 ans ≥ 40 dB
≥ 70 dB

1,272

0,69

Fortnum et Davis,
1997

Royaume-Uni 1985-90 5 ans ≥ 40 dB
≥ 70 dB

1,332

0,59
1 taux pour 1 000 survivants néonatals ; 2 taux pour 1 000 naissances vivantes

Tableau 2.IV : Caractéristiques des informations sur la paralysie cérébrale
chez les grands prématurés et chez les enfants nés à terme (d’après Nelson,
2002)

Grands prématurés
(ou < 1 500 g)

Nouveau-nés à terme

% des naissances Faible (1 à 2 %) Large majorité (85 % ou plus)

Fréquence d’une PC modérée à sévère* 1/20 1/1 500

Part dans la prévalence de la PC Un quart La moitié

Évolution de la prévalence Oui, rapide Non

Lieux de naissance Centralisés Dispersés

Soins néonatals spécialisés (centre tertiaire) Pour la plupart Habituellement non

Faisabilité d’une étude de suivi Oui Difficile

Études disponibles Oui Rares

Facteurs de risque prénatals Rares Quelques-uns

Prédicteurs les plus significatifs Âge gestationnel
Imagerie cérébrale

Encéphalopathie néonatale

* d’après Cummins, 1993 ; PC : paralysie cérébrale

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

Chez les prématurés ou les enfants de petit poids de naissance

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

Les études sur le devenir des enfants prématurés proviennent également
d’études de cohorte à partir de centres hospitaliers de référence (États-Unis,
Canada, Japon), ou d’enquêtes régionales (Europe, Australie) (Bhutta et
coll., 2002 ; Lorenz, 2003) (tableaux 2.VI et 2.VII).

Une méta-analyse (Hack et Fanaroff, 2000) permet d’obtenir une vue
d’ensemble sur le devenir des extrêmes prématurés (tableau 2.VIII). Enfin,
Hille et coll. (2001) présentent des données pour les troubles du comporte-
ment chez des enfants qui pesaient au plus 1 000 g à la naissance
(tableau 2.IX).

L’interprétation des différentes données de prévalence doit être éclairée : les
critères susceptibles de modifier la prévalence de la paralysie cérébrale sont
multiples et toujours présents dans les enquêtes à des degrés divers, même
dans les enquêtes les mieux construites (SCPE, 2000). La prévalence du
handicap ou déficience dépend de la définition du handicap (Bax, 1964 ;
Badawi et coll., 1998 ; SCPE, 2000), de l’âge gestationnel ou du poids à
l’inclusion, du dénominateur (enfants nés vivants, enfants survivants à
1 an...), des critères d’exclusion (malformations, maladies génétiques,
embryofœtopathies infectieuses et toxiques), de la source d’enregistrement
des cas (régionale ou hospitalière : néonatale, pédiatrique, neurologique, ou
services de rééducation), de la qualité de l’examinateur (pédiatre, médecin
généraliste, rééducateur), des services d’aides financières, des associations de

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

Références
Pays

Années de
naissance

Prévalences pour 1 000 naissances vivantes

< 28 SA 28-31 SA 32-36 SA 37 SA et +

Hagberg et coll., 2001
Suède

1991-1994 85,5 60,4 6,2 1,3

Stanley et coll., 2000
Australie

1991-1992 94,2 51,0 3,5

Drummond et coll., 2002*
Angleterre

1990-1994 112,7 56,3 9,6 1,3

SA : semaines d’aménorrhée ; * prévalences pour 1 000 survivants néonatals
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parents, de l’expérience du médecin ou du groupe pluridisciplinaire qui
examine l’enfant. Il paraît souhaitable de croiser les sources car il y a un
risque de sous-estimation si la source est unique. Il est bien difficile de définir
une prévalence du handicap ou déficience chez le prématuré, car la probabi-
lité de voir se développer une déficience ou handicap, en termes d’infirmité
motrice d’origine cérébrale, de déficit neuro-sensoriel visuel ou auditif, de
trouble du développement, du comportement, du langage ou en termes de
difficultés scolaires est inversement proportionnelle à la durée de la gestation
ou au poids de naissance (Hack et Fanaroff, 2000 ; Bhutta et coll., 2002).
Dans l’absolu, la survie, les performances et le devenir de l’enfant prématuré
en termes de handicap devraient être analysés par semaine d’âge gestationnel
(Johnson et coll., 1993 ; Tin, 1997 ; Larroque et coll., 2004). C’est ce rôle

Tableau 2.VI : Taux de handicap des grands prématurés dans les enquêtes
internationales hospitalières (% sur les enfants examinés)

Références
Pays

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

Nature ou gravité de la déficience*

Hoekstra et coll., 2004
États-Unis

1986-2000 ; 1 036 enfants de 23-26 SA
Taux de survie : 75 %
Taux de suivi parmi les survivants : 87 %
Âge à l’évaluation : 4 ans

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

O’Brien et coll., 2004
Angleterre

1979-82 ; 320 enfants < 33 SA
Taux de survie : 70 %
Taux de suivi parmi les survivants : 67 %
Âge à l’évaluation : 15 ans

Sévère : 22 % ; modérée : 51 % ;
absente : 22 %

Hack et coll., 2002
États-Unis

1977-79 ; 490 enfants < 1 500 g
Taux de survie : 64 %
Taux de suivi parmi les survivants : 77 %
Âge à l’évaluation : 20 ans

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

Vohr et coll., 2000
États-Unis

1993-94 ; 2 498 enfants de 401-1 000 g
Taux de survie : 59 %
Taux de suivi parmi les survivants : 78 %
Âge à l’évaluation : 18-22 mois

Paralysie cérébrale : 17 % ; cécité
bilatérale : 2 % ; surdité appareillée :
3 % ; retard mental : 37 %

Cooke, 1999
Angleterre

1990-93 ; 521 enfants < 1 500 g
Taux de survie : 78 %
Taux de suivi parmi les survivants : 98 %
Âge à l’évaluation : 3 ans

Paralysie cérébrale : 7 %

O’Shea et coll., 1998
États-Unis

1990-94 ; 723 enfants de 500-1 500 g
Taux de survie : 75 %
Taux de suivi parmi les survivants : nr
Âge à l’évaluation : 1 an

Absente : 78 %**

Lefebvre et coll., 1996
Canada

1987-92 ; 465 enfants < 33 SA
Taux de survie : 55 %
Taux de suivi parmi les survivants : 85 %
Âge à l’évaluation : 18 mois

Absente : 70 %

SA : semaines d’aménorrhée ; nr : non renseigné
* calculé sur enfants examinés ; ** calculé sur nés vivants
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déterminant de la durée gestationnelle sur tous les autres facteurs de risque de
survie et de morbidité de l’enfant qui justifie la discussion permanente du
bien-fondé de la réanimation des enfants aux âges gestationnels et poids
limites de la viabilité (Hoekstra et coll., 2004). Un autre élément prédictif de
la survenue d’un handicap (paralysie cérébrale, déficit neuro-sensoriel, intel-
lectuel, comportemental) est l’imagerie cérébrale de la période périnatale
(Larroque et coll., 2003), même si l’on sait que la sensibilité et la spécificité
de cette imagerie pour la prédiction du handicap peuvent être mises en
défaut (Hoekstra et coll., 2004) et même si la corticothérapie anténatale
semble pouvoir modifier l’aspect échographique des lésions détectées
(Larroque et coll., 2003).

Tableau 2.VII : Taux de handicap des très grands prématurés dans les enquêtes
internationales régionales (% sur les enfants examinés)

Références
Pays

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

Nature ou gravité de la déficience*

Perrott et coll., 2003
Canada

1992-96 ; 164 enfants de 22-27 SA
Taux de survie : 56 %
Taux de suivi parmi les survivants : 96 %
Âge à l’évaluation : 1 an

Sévère : 14 % ; absente : 48 %

Doyle, 2001
Australie

1991-92 ; 401 enfants de 23-27 SA
Taux de survie : 56 %
Taux de suivi parmi les survivants : 98 %
Âge à l’évaluation : 5 ans

Sévère : 19 %

Wolke et Meyer, 1999
Allemagne

1985-86 ; 560 enfants de 23-32 SA
Taux de survie : 71 %
Taux de suivi parmi les survivants : 67 %
Âge à l’évaluation : 6 ans

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

Johnson et coll., 1993
Angleterre

1984-86 ; 342 enfants de 24-28 SA
Taux de survie : 48 %
Taux de suivi parmi les survivants : 93 %
Âge à l’évaluation : 4 ans

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

Veen et coll., 1991
Pays-Bas

1983 ; 1 338 enfants < 32 SA
Taux de survie : 72 %
Taux de suivi parmi les survivants : 96 %
Âge à l’évaluation : 5 ans

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

Hutton et coll., 1997
Angleterre

1980-81 ; enfants de moins de 33 SA
Taux de survie : nr
Taux de suivi parmi les survivants : 87 %
(n = 182)
Âge à l’évaluation : 8-9 ans

Paralysie cérébrale : 10 %

Doyle, 2004
Australie

1979-80 ; 351 enfants de 500-999 g
Taux de survie : 25 %
Taux de suivi parmi les survivants : 90 %
Âge à l’évaluation : 14 ans

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

SA : semaines d’aménorrhée ; nr : non renseigné
* calculé sur enfants examinés
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Tableau 2.VIII : Devenir des extrêmes prématurés de 23-25 SA d’après la
méta-analyse de Hack et Fanaroff (2000)

Pays Années de
naissance

Devenir 23 SA
%*

24 SA
%*

25 SA
%*

Population régionale
(Europe, Australie)
Centres hospitaliers
(États-Unis, Canada,
Japon)

1986-1996 Survie 2-35 17-62 35-72

DBP 50-86 33-89 16-71

Anomalie sévère (échographie) 10-83 9-64 7-22

ROP sévère 25-50 13-33 10-17

Anomalie neurologique sévère 34 22-45 12-35

(% des survivants), dont :

paralysie cérébrale 11-15 3-20

retard mental 14-39 10-30

cécité 0-9

* Il s’agit des % maximum et minimum rapportés dans la littérature.
SA : semaines d’aménorrhée ; DBP : dysplasie bronchopulmonaire définie comme une oxygéno-dépendance à
36 SA ; ROP : rétinopathie du prématuré ; Anomalie neurologique sévère : paralysie cérébrale, cécité uni- ou
bilatérale, surdité nécessitant un appareillage, retard mental (Mental development index < 70 ; Hack et coll., 1996)

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

Références
Pays

Nombre
de

naissances

Survie à
l’évaluation
Survivants

évalués
(%)

Score total
garçons/filles

Internalité*
garçons/filles

Externalité**
garçons/filles

≤ 1 000 g Témoins ≤ 1 000 g Témoins ≤ 1 000 g Témoins

Pinto-Martin
et coll., 1992
États-Unis

231 49
71

27,6/26,8 24,3/23,1 6,4/6,1 5,6/6,3 9,4/8,4 9,8/8,2

Saigal et coll.,
2000
Canada

397 45
84

38,8/35,9 34,6/31,8 9,0/10,4 9,0/9,4 13,4/10,7 12,9/10,4

Wolke et coll.,
1994
Allemagne

203 45
86

30,5/24,3 21,7/19,1 8,4/7,6 6,7/6,9 11,1/7,2 9,1/7,1

Walther et
coll., 2000
Pays-Bas

310 45
71

31,1/25,1 21,3/19,2 7,7/7,9 4,5/5,2 10,2/6,2 8,3/6,0

*Internalité : repliement sur soi (timidité, préfère être seul), plaintes somatiques (fatigue, céphalées), anxiété et
dépression (nervosité, pleurs)
**Externalité : actes délictueux (vols), comportements agressifs (violence)
Autres dimensions : difficultés sociales (difficultés d’affectivité, immaturité), difficultés à la pensée (répétitivité,
hallucinations), difficultés d’attention (défaut de concentration, impulsivité)
Il existe une différence des tests d’internalité dans la seule cohorte des enfants aux Pays-Bas.
Il n’existe pas de différence des tests d’externalité entre les prématurés et les contrôles.
Il existe plus de difficultés sociales, de la pensée et de l’attention chez les prématurés que chez les contrôles
dans les quatre études. Ce problème ne serait donc pas culturel, mais plutôt lié aux événements et expériences
de la naissance.
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Enfin, d’une façon générale, plus le suivi de ces cohortes d’enfants se
prolonge, plus il est demandé à ces enfants des performances difficiles, plus la
différence avec une population normale tend à se faire importante (Bhutta et
coll., 2002 ; Hack et coll., 2002 ; O’Brien et coll., 2004), encore que ceci ait
pu être discuté (Doyle, 2001).

Au total, on s’aperçoit combien l’analyse de la survie et du devenir des
enfants nés trop petits ou trop tôt s’avère délicate et beaucoup plus sujette à
variations que celle observée pour l’enfant à terme. Le taux de handicap ou
déficience est beaucoup plus important que chez les enfants nés à terme, de
l’ordre de 3 à 10 % pour la cohorte de grands prématurés de moins de
33 semaines, plus élevé encore dans les tranches les plus faibles d’âge gesta-
tionnel.

Évolutions de prévalence et d’incidence au cours des vingt
dernières années

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

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

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

Chez les enfants nés entre 31 et 36 SA, la prévalence des paralysies céré-
brales a baissé (Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001) ou stagné entre
1980-85 et 1990-95 (Stanley et coll., 2000). Enfin, au cours de la même
période, aucune évolution n’a été observée chez les enfants nés à terme
(Stanley et coll., 2000 ; Hagberg et coll., 2001 ; Topp et coll., 2001).

Prévalences attendues dans les vingt prochaines années

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

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

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

Les données internationales récentes ne montrent pas de diminution franche
de la prévalence du handicap de l’enfant. En revanche, certains groupes
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d’enfants, comme par exemple les enfants de très petit poids, sont suscepti-
bles de bénéficier d’un accès aux soins qui ne leur était pas offert il y a
quelques années et qui n’est peut-être pas encore proposé à tous actuellement
(Doyle, 2001). Les données présentées dans le tableau 2.IV illustrent l’impact
que peut avoir la prise en charge d’une nouvelle population d’enfants au
risque élevé de handicap, mais ne représentant qu’un faible pourcentage de la
population.

L’amélioration de la prise en charge globale des enfants ne semble avoir eu,
somme toute, qu’un impact limité et variable dans le temps, même si l’on
observe chez ces nouveaux patients une augmentation transitoire de la préva-
lence du handicap puis une stabilisation, voire une diminution, de celle-ci.
L’apparente stabilité de la prévalence de la paralysie cérébrale ne veut pas
dire que les enfants sont comparables dans l’évolution historique des
enquêtes : il se peut que les enfants qui autrefois décédaient survivent
aujourd’hui, avec une augmentation des anomalies cérébrales, et que ceux
qui autrefois survivaient avec une lésion cérébrale aillent bien actuellement
(Nelson, 2002).

En conclusion, la prévalence globale des déficiences et handicaps est de 1 %
ou de 2 % si on inclut les déficiences modérément sévères. Les données
récentes ne montrent pas de diminution franche de cette prévalence au cours
des dernières années. Les données attendues relatives à l’évolution durant les
prochaines années dépendent :
• du domaine médical (qualité des soins qui conditionnent la survie avec ou
sans lésion cérébrale organique ou fonctionnelle) ;
• de l’organisation des circuits d’admission maternelle et néonatale (taux de
transfert vers les maternités de niveau III, diminution des naissances hors
centres – Doyle, 2001 –) ;
• de la possibilité d’accès aux soins pour des populations à risque qui ne
l’auraient pas encore ;
• de l’existence possible de « réservoir » de naissances à risque de lésions
périnatales comme les populations à risque d’accouchement prématuré :
modification de l’âge maternel (recours aux techniques d’assistance médicale
à la procréation), modification du statut social (immigration, marginalisa-
tion, conduite addictive...), recul des limites de viabilité ;
• du développement des techniques d’identification des enfants à
problèmes : le développement d’outils non catégoriels concernant l’aide aux
personnes handicapées permettrait une meilleure identification des besoins
et pourrait également modifier la définition des enfants et familles nécessi-
tant une prise en charge ;
• de la perception du handicap par la société : interaction contexte social et
handicap, incapacité, dépendance (Mormiche et Boissonnat, 2003) ;
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• de l’amélioration du diagnostic anténatal des malformations graves suscep-
tibles d’être à l’origine d’une proposition d’interruption de grossesse dans le
cadre de l’activité d’un centre de diagnostic anténatal structuré ;
• de la réflexion sur les décisions de retrait de vie dans le cadre de décisions
éthiques argumentées, documentées par l’imagerie cérébrale, consensuelles,
collégiales et réfléchies.

À l’arrivée, tous ces éléments médicaux, sociaux, économiques et éthiques
entreront en ligne de compte pour conditionner l’évolution de la fréquence
des handicaps de l’enfant et de leur prise en charge.
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