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Introduction 

La suspicion d’une vision 
anormale chez un nou-
veau-né doit être prise très 

au sérieux. En effet, dans 80 % des 
cas, le professionnel découvre à 
l’examen une cause évidente de dé-
ficit visuel comme une cataracte, du 
glaucome ou de l’albinisme.1 Par-
fois, comme dans l’amaurose con-
génitale de Leber, il s’agit plutôt de 
signes sur la rétine, d’anomalies pu-
pillaires ou de nystagmus. D’autres 
anomalies, comme la cécité corticale, 
sont accompagnées de troubles 
neurologiques importants. Par con-
tre s’il s’agit d’un simple retard dans 
la maturation visuelle, tous les tests 

objectifs peuvent être normaux, ce 
qui complique le diagnostic. Les 
tests électrodiagnostics sont alors 
très utiles pour faire le diagnostic 
différentiel entre les différentes 
conditions et orienter les parents 
sur l’aspect permanent ou tempo-
raire de la basse vision.

Exposé de cas

A.J., un garçon de deux mois et
demi, est amené par sa mère pour
un examen visuel complet. Cette
dernière a remarqué qu’A.J. sem-
ble avoir un problème de vision
puisqu’il ne réagit pas aux stimuli
visuels. Il répond par un sourire
aux voix humaines, mais ne réagit
pas aux visages. L’histoire d’A.J. est
sans autre particularité : grossesse
à terme sans complication, bonne

santé, pas d’antécédent familial de 
problème systémique ou oculaire. 
À l’examen, l’acuité visuelle par 
regard préférentiel, l’habileté à re-
garder et à suivre une lumière ou un 
gros objet, la présence ou l’absence 
de nystagmus, les réflexes pupil-
laires, l’examen externe, le fond 
d’œil à l’ophtalmoscopie directe et 
indirecte et la réfraction sous cyclo-
plégie sont évalués (tableau 1). Au-
cune anomalie particulière n’a été 
détectée.

Compte tenu du jeune âge du 
patient et de l’absence de patholo-
gie oculaire visible, un suivi dans 
un mois et demi est alors recom-
mandé. Lors de ce suivi, les mêmes  
résultats sont trouvés à l’examen.

Quel est le diagnostic le plus 
probable? 

Lors de son premier examen visuel 
complet, le patient de deux mois et demi 
ne fixe pas et ne suit pas la cible ou la  
lumière présentée et ce, malgré un  
examen visuel normal. Cette condition 
temporaire est appelée retard de  
maturation visuelle. 

ConClUsion : À cinq mois et demi, le 
comportement visuel de l’enfant s’est nor-
malisé. Le retard de maturation visuelle 
est un diagnostic d’exclusion qui nécessite 
un examen oculo-visuel complet, des 
tests électrodiagnostiques et si requis, 
d’imagerie par  résonance magnétique. 
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TABlEAU 1 : Tests et résultats de l’examen visuel d’A.J.
Tests Résultats

Acuité visuelle (Carte de Teller) Nil

fixation Absente

Motilités Nil

Nystagmus Absent

Réflexes pupillaires Normaux

Examen externe Normal

fond d’œil NO, rétine et macula normaux

Réfraction (rétinoscopie sous cycloplégie) OD +1,25/-0,50 x 180

OS +1,50
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Discussion

Un enfant présentant un retard de 
maturation visuelle (RMV) ne fixe 
pas ou ne suit pas une cible ou 
une lumière et ce, malgré un exa-
men visuel qui peut être entière-
ment normal. Dans la plupart des 
cas, il ne clignera pas à l’approche 
d’une lumière forte ou d’un objet. 
Normalement, le réflexe de fixation 
peut être observé chez l’enfant dès 
32 semaines de gestation.2,3 À cet 
âge, le regard préférentiel est aussi 
présent.4 En effet, les nouveau-nés 
vont préférer regarder un patron 
ou une cible en mouvement plutôt 
qu’une plage uniforme. Les pour-
suites horizontales sont présentes 
dès la naissance, mais les poursuites 
verticales se développent entre qua-
tre à six semaines d’âge. Typique-
ment, les patients atteints de RMV 
ont entre deux et quatre mois et 
sont en bonne santé. Ils vont gé-
néralement commencer à fixer et 
à suivre les objets vers l’âge de six 
mois. Le RMV n’est pas une condi-
tion nouvelle. Déjà, en 1926, Beauvieux 
décrivait des enfants réagissant 
peu ou pas aux stimuli visuels à la 
naissance.5 Depuis, plusieurs au-
teurs ont décrit des cas similaires 
en utilisant différents termes :  
myelogenosis retardata, développement 
visuel dissocié ou délai de développement 
visuel .6,7 Illingworth (1961) serait le 
premier à avoir introduit le terme 
retard de maturation visuelle. Il a 
décrit la condition de deux bébés, 
sans aucun retard développemental, 
dont la réaction normale aux stimuli 
visuels ne s’est pas manifestée avant 
l’âge de six mois.8 En 1981, Uemera 
et al. ont présenté une classifica-
tion des RMV comprenant trois 

catégories (tableau 2).9 Fielder et al. 
ont modifié cette classification en 
proposant plutôt quatre types avec 
sous catégories (tableau 3).10 

Le RMV est un diagnostic 
d’exclusion qui nécessite un exa-
men oculo-visuel complet, des tests 
électrodiagnostiques et éventuel-
lement d’imagerie par résonance 
magnétique (IRM). Le recours aux 
potentiels évoqués visuels (PEV) 
est fréquent. Les résultats sont 
toutefois très variables d’une étude 
à l’autre. Certaines études ont rap-
porté que les enfants avec RMV 
montraient aussi une atteinte ini-
tiale des PEV. Les PEV flash peu-
vent être absents7, montrer une 
latence11 ou une forme anormale10 

dans les premiers mois de vie avec 
une amélioration progressive par 
la suite. Les PEV pattern mon-
trent des similitudes, mais varient 
beaucoup en fonction du stimu-
lus utilisé. L’électrorétinogramme 
(ERG) est anormal seulement si le 
RMV est associé à des anomalies  

rétiniennes.12 Les principaux diag-
nostics différentiels sont présentés 
au tableau 4. Toutes ces conditions 
présentent un tableau clinique ini-
tial comparable. Les deux condi-
tions les plus difficiles à éliminer 
sont l’hypoplasie papillaire bilaté-
rale et la cécité corticale. Dans le 
premier cas, l’aspect symétrique 
des nerfs optiques peut faire passer 
l’atteinte inaperçue; le diagnostic de 
la seconde condition qui n’est pas 
toujours facile à éliminer en jeune 
âge nécessite souvent une IRM.

Le pronostic des enfants ayant un 
retard de la maturation visuelle est 
très variable d’une étude à l’autre 
et dépend beaucoup du type 
d’atteinte. Plusieurs auteurs rap-
portent des cas de RMV isolés7, 

11, 13 tandis que d’autres les retrou-
vent associés avec d’autres troubles 
neurologiques.1 Les cas isolés vont 
se normaliser en moyenne vers 
la 14e semaine selon Fielder10 et 
entre trois et huit mois selon la 
majorité des auteurs.12, 14, 15 Cette 

TABlEAU 2 : Types de RMV9

Types Caractéristiques

1 RMV isolé

2 RMV et retard mental ou épilepsie

3 RMV et anomalies visuelles primaires 

TABlEAU 3 : Types de RMV10

Types Caractéristiques

1 RMV est l’anomalie principale 1a Période périnatale normale

1b Période périnatale anormale

2 RMV et trouble de développement neurologique durable

3 RMV, nystagmus et albinisme

4 RMV et troubles oculaires congénitaux bilatéraux
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guérison est rapide. En quelques 
jours l’enfant s’éveille, s’intéresse et 
sourit à son entourage. L’examen  
visuel complet devient alors com-
parable à celui des autres enfants 
normaux du même âge. Lorsque 
le RMV est associé à un retard 
mental (type 2 selon Fielder), le 
pronostic est moins bon à cause 
des anomalies neurologiques as-
sociées. Lorsque le RMV est asso-
cié à une autre anomalie oculaire 
comme l’albinisme, l’aniridie ou 
autre (type 3 et 4 selon Fielder), la  
vision initiale paraît totalement 
absente ou plus basse que ce que 
l’anomalie oculaire trouvée laisse 

supposer. Cependant, en quelques 
mois, en moyenne cinq mois, une cer-
taine vision apparaît, correspondant à 
celle que l’on était en droit d’espérer 
avec l’anomalie associée.10 

Plusieurs hypothèses ont été émises 
dans le passé pour déterminer la 
cause du RMV. Selon Beauvieux, 
il était causé par un retard de myé-
linisation.5 Pendant longtemps, les 
voies visuelles antérieures étaient 
considérées comme complètement 
myélinisées dans les premiers mois 
de vie.16 Des études plus récentes 
montrent que les fibres du nerf  
otique commencent leur myélini-
sation à la naissance, mais que le  

processus peut se poursuivre jusqu’à 
l’âge de deux ans.17 

Selon Hoyt, le RMV était plutôt 
causé par un retard de maturation 
de certaines fonctions corticales18, 
tandis que Tresidder croit à une 
anomalie du système extra géniculé 
prédominant dans les deux premiers 
mois de la vie tandis que les fonc-
tions purement corticales émergent 
normalement après ce délai.19 

Conclusion

À l’âge de cinq mois et demi, A.J. est 
examiné de nouveau. Il présente un 
comportement visuel à l’intérieur 
des limites de la normale pour  
un enfant de son âge. La mère a 
remarqué qu’il réagit normalement 
aux stimuli visuels. 

Le RMV est une condition vi-
suelle relativement rare dans laquelle 
l’enfant ne réagit pas à des stimuli 
visuels, mais ne présente aucune 
anomalie visible. Le RMV peut se 
retrouver de façon isolée ou accom-
pagner d’autres anomalies. Dans la 
majorité des cas, le comportement 
visuel redevient normal vers l’âge 
de six mois. Après cet âge, ou si les 
parents sont inquiets, il est recom-
mandé de faire passer des tests élec-
trodiagnostics (PEV et ERG) pour 
éliminer toute autre cause de déficit 
visuel. 

TABlEAU 4 : Principaux diagnostics différentiels
Conditions Caractéristiques

Amaurose congénitale de Leber Nystagmus fréquent

Anomalie papillaire

Variation rétinienne

Altération majeure de l’ERG

Déficit total ou important des PEV

Albinisme Nystagmus possible

fond d’œil peu pigmenté

ERG et PEV normaux

Transillumination irienne permet le 

diagnostic

Dystrophie des cônes Altération majeure de l’ERG

Atteinte des PEV

Nystagmus et photophobie 

précoces

Hypoplasie papillaire bilatérale ERG normal

PEV +/- atteints

Tomodensitométrie  

permet le diagnostic

Cécité corticale ERG normal

Déficit important des PEV

IRM permet le diagnostic 
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