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Conduite a tenir
devant une anisocorie de ’enfant

Au terme d’'un examen clinique standardisé, deux types d’anisocorie peuvent étre retrouvés:
“structurelle”, c’est-a-dire liée a une malformation anatomique, ou liée & un défaut de réaction pupillaire.
Dans les défauts de réactions pupillaires, une attention toute particuliére doit étre donnée au syndrome de
Claude Bernard-Horner congénital qui doit faire éliminer en urgence un neuroblastome et a la paralysie
congénitale du III qui doit faire rechercher des anomalies intracraniennes.

— A. SAUER, C. SPEEG-SCHATZ
Ophtalmologie,
CHU, STRASBOURG.

es réactions pupillaires appa-

raissent chez ’enfant apres 31 a

32 semaines d’age gestationnel.
A la naissance, la pupille est étroite et
s’élargit progressivement pour atteindre
son maximum vers 10 ans, puis se rétré-
cit de nouveau a partir de 50-60 ans.
Les réactions pupillaires sont modestes
chez le jeune enfant et les anomalies
cliniques souvent difficiles a mettre en
évidence, nécessitant une attention toute
particuliére. Il convient de noter que le

mécanisme d’accommodation myosis-
convergence se met en place progressi-
vement au cours des 3 a4 premiers mois
de vie [1].

Auterme d’un examen clinique standar-
disé, résumé dans la figure 1, deux types
d’anisocorie peuvent étre retrouvés.
Une anisocorie peut étre “structurelle”,
c’est-a-dire liée a une malformation ana-
tomique, ou liée a un défaut de réaction
pupillaire [1-4].
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———) Syndrome d’Horner (c6té myosis)

Microcorie
Oui Anomalies du développement
Tumeur ou kyste iriens
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Anomalies iriennes
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Parésies du lll

F1G. 1: Conduite a tenir devant une anisocorie de I'enfant et principales étiologies.



Les anomalies pupillaires
anatomiques

Un simple examen clinique a I’ophtal-
moscope pourra permettre de mettre en
évidence les causes anatomiques: aniri-
die, microcorie, polycorie, correctopie,
colobomeirien, persistance d’une mem-
brane pupillaire ou anomalie de colora-
tion del'iris... Ces causes entrent dans le
cadre des anomalies du développement
et appellent un bilan spécifique [1, 2].

Les anomalies de la réaction
pupillaire

1. La pupille anormale est rétrécie:
myosis

Les principales étiologies chez I’enfant
sont le syndrome de Claude Bernard-
Horner, les agents pharmacologiques
(drogues cholinergiques comme la pilo-
carpine; agents systémiques comme
I’héroine, la morphine et les opiacés,
le cannabis), 'uvéite antérieure, un
syndrome d’Argyll-Robertson ou une
pupille d’Adie vieillie [1-3].

Le syndrome de Claude Bernard-
Horner (Horner syndrome dans la litté-
rature anglophone)

Toute atteinte du sympathique le long
de son trajet est a ’origine d’'un syn-
drome de Claude Bernard-Horner. Le
syndrome de Claude Bernard-Horner du
nourrisson ou de I’enfant doit toujours
faire éliminer un neuroblastome [1-4].
Le neuroblastome est la tumeur solide
extracrnienne la plus fréquente chez
le jeune enfant, touchant des cellules
embryonnaires de la créte neurale qui
constitue le systéme nerveux autonome
sympathique. L’dge moyen de décou-
verte est entre 1 et 2 ans, son incidence
estd’environ 1 cas pour 100000 enfants,
et le neuroblastome reste le cancer le
plus fréquent chez I’enfant de moins de
1 an. L'évolution est trés variable d’un
patient a ’autre, allant d’une guérison

fréquente dans les formes localisées a
une survie de quelques mois dans les
formes métastatiques au moment du
diagnostic [5].

Cliniquement, dans un syndrome de
Claude Bernard-Horner, on observe un
myosis, un discret ptosis et une anhi-
drose de la face homolatérale. L'anisocorie
accompagnant le syndrome de Claude
Bernard-Horner est en général discrete, de
l’ordre de 1 mm ou moins, majorée dans
I’obscurité. Le myosis s’accompagne éga-
lement d’une lenteur a la décontraction
pupillaire. Le ptosis survient par atteinte
du muscle de Miiller, muscle accessoire
destiné a relever la paupiére supérieure.
Si le ptosis peut étre discret ou méme
absent chez le sujet jeune (de ’ordre de
1-3 mm), il est parfois important chez le
sujet 4gé lorsqu’il existe un ptosis aponé-
vrotique sous-jacent. Le rétrécissement
de la fente palpébrale observé donne une
fausse impression d’énophtalmie, sans
énophtalmie vraie. L'anhidrose concerne
I'intégralité de ’hémiface homolatérale en
cas d’atteinte préganglionnaire (premier
et deuxiéme neurones). En cas d’atteinte
post-ganglionnaire, seules les fibres des-
tinées au front et au nez sont concernées,
rendant le diagnostic plus subtil et plus
difficilement observable. L'atteinte est
mise en évidence apres un effort physique,
alachaleur, ou encore chezles nourrissons
au moment des pleurs. Lhétérochromie
irienne est un signe de syndrome de
Claude Bernard-Horner congénital ou
survenu trés précocement au cours de
la vie; la mise en place précoce de la pig-
mentation irienne est altérée par I’absence
d’innervation sympathique, etil en résulte
un iris plus clair du c6té du syndrome de
Claude Bernard-Horner [1, 2].

Le test a I’apraclonidine permet de
confirmer le syndrome de Claude
Bernard-Horner, mais son utilisation
est contre-indiquée chez 1’enfant de
moins de 6 mois. L'apraclonidine est
un alpha-2+ agoniste qui présente une
tres faible action alpha-1+. En clinique
courante, ’action alpha-2+ est utilisée

réalités OPHTALMOLOGIQUES # 203_Mai 2013

pour faire baisser la pression intraocu-
laire, et I’action alpha-1+ est trop faible
pour étre observable: la pupille normale
reste de taille inchangée. En présence
d’un syndrome de Claude Bernard-
Horner, il existe une hypersensibilité
de dénervation qui rend les récepteurs
alpha-1 sensibles a un tres faible stimu-
lus et qui dilate alors la pupille atteinte.
En présence d’un syndrome de Claude
Bernard-Horner unilatéral, on observe
alors une inversion de I’anisocorie [2, 6].

Le syndrome de Claude Bernard-Horner
congénital résulte soit d’un trauma-
tisme obstétrical sur la carotide interne
et son plexus sympathique, secondaire
a un accouchement avec forceps et/ou
ventouse entrainant une atteinte post-
ganglionnaire (pas d’anhidrose faciale).
Le traumatisme obstétrical peut aussi
entrainer une atteinte du sympathique
préganglionnaire avec arrachement
du plexus brachial. Chez les patients
ne présentant pas de traumatisme a la
naissance, il conviendra de rechercher
avant tout un neuroblastome, puis des
anomalies vertébrales cervicales, des
tumeurs ou des anomalies cérébrales
[1-4]. Le bilan recommandé devant
une suspicion de syndrome de Claude
Bernard-Horner chez 1’enfant inclut
un examen clinique (avec palpation
cervicale, axillaire et abdominale) et
une IRM sans et avec injection (préfé-
rable au scanner du fait de la meilleure
résolution des images et du moindre
risque 1ié aux irradiations) intéressant
I’encéphale, le cou et le thorax, méme
sil’incidence du neuroblastome congé-
nital est trés rare [5-7].

Le syndrome de Claude Bernard-Horner
peut aussi apparaitre au cours de ’en-
fance et doit alors faire rechercher
avant tout un neuroblastome. Il peut
étre secondaire a une lésion “centrale”
(traumatisme ou tumeur ou atteinte
vasculaire du tronc cérébral), “pré-gan-
glionnaire” (traumatisme cervical, neu-
roblastome et tumeurs cervicales) ou
“post-ganglionnaire” (1ésions du sinus
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caverneux). Ces enfants doivent étre
vus conjointement avec un neurologue
etbénéficier d'une IRM cérébro-cervico-
thoracique, notamment pour éliminer
un neuroblastome [5, 6].

Le syndrome d’Argyll-Robertson

Le syndrome d’Argyll-Robertson se carac-
térise habituellement par une dissocia-
tion du myosis entre le réflexe photomo-
teur et’accommodation. Classiquement,
I’examinateur observe une conserva-
tion du myosis lors de la vision de pres
avec une abolition du myosis en pleine
lumiére. La cause la plus connue est la
syphilis tertiaire (diagnostic rare chez le
petit enfant). Des lésions sur I’aqueduc
sylvien (pinéalome, épendymome, réti-
noblastome “trilatéral”) sont des causes
décrites chez I’enfant [1, 2].

2.La pupille anormale est dilatée:
mydriase

Les principales causes a rechercher chez
I’enfant sont 'utilisation d’agents phar-
macologiques (parasympatholytiques
comme l'atropine ou le cyclopentolate;
sympathomimétiques comme ’adréna-
line ou la phényléphrine; agents systé-
miques comme la scopolamine, 1’atro-
pine, les anti-histaminiques ou certains
anti-dépresseurs), les traumatismes
sphinctériens, la pupille d’Adie ou une
paralysie congénitale du III [1, 2].

La pupille d’Adie

Il s’agit d’une atteinte parasympathique
périphérique, intéressant le ganglion
ciliaire et/ou les nerfs ciliaires courts.
Les fibres destinées au muscle sphinc-
ter de I'iris et celles destinées au muscle
ciliaire pour ’'accommodation peuvent
étre atteintes. En cas d’installation aigué,
le début des symptémes comporte une
mydriase non réactive a la lumiére ou a
I’accommodation-convergence, et une
cycloplégie avec géne en vision de prés.
Apres quelques jours, la pupille dénervée
présente des signes d’hypersensibilité

[ = La premiére étape de I'examen clinique vise a déterminer le coté
pathologique en étudiant la réaction pupillaire a la lumiére et dans

I'obscurité.

[ = Un syndrome de Claude Bernard-Horner congénital doit faire rechercher

un neuroblastome.

aux agents myotiques faiblement concen-
trés: c’est le principe du test a la pilocar-
pine diluée. Apres quelques semaines,
les fibres parasympathiques commen-
cent a se régénérer. Etant donné qu’il y a
beaucoup plus de fibres destinées a I’ac-
commodation, celle-ci récupére plus vite
et mieux en général. Au contraire, laréin-
nervation du muscle sphincter de l’iris
est souvent incomplete, ce qui donne a
la pupille sa forme irréguliere avec une
alternance de zones fonctionnelles et non
fonctionnelles. La réaction a la lumiére
demeure le plus souvent de mauvaise
qualité. Certaines portions de la marge
pupillaire sont animées de mouvements
spontanés anarchiques, qu’on qualifie de
vermiformes [1, 2].

Les causes de pupille d’Adie sont mul-
tiples. Parmi les étiologies d’atteinte uni-
latérale, on retrouve les traumatismes, la
chirurgie oculaire, la photocoagulation
panrétinienne, la trabéculoplastie au
laser argon, la cryothérapie, la migraine
et exceptionnellement les tumeurs et la
chirurgie orbitaires; les infections ayant été
incriminées sont nombreuses: zona, vari-
celle, rougeole, diphtérie, syphilis, maladie
de Lyme, scarlatine, hépatites virales, ainsi
que certaines maladies de systeme telles
que la polyarthrite rhumatoide, la périar-
térite noueuse, la maladie de Horton. Le
plus souvent cependant, cette affection
survient de maniere idiopathique chez la
femme entre 20 et 40 ans. L'association a
une aréflexie tendineuse est appelée syn-
drome d’Adie et ne nécessite en général
pas d’investigation complémentaire [1, 2].

Mydriase et paralysie du III

La mydriase est aréactive. L'association
a un déficit oculomoteur ou a un pto-
sis guide ’observateur vers une atteinte
du III. Dans les espaces arachnoidiens,
les fibres a destinée pupillaire sont en
périphérie dunerfet migrent d'une posi-
tion supéromédiale jusqu’a atteindre
une position inférieure dans le sinus
caverneux. La position périphérique
des fibres du III dans les espaces arach-
noidiens et dans le sinus caverneux les
rend particulierement vulnérables en
cas de compression. C’est ainsi que la
paralysie du III d’origine anévrysmale
intéresse la pupille dans 85 % a 95 %
des cas. Il est nécessaire de pratiquer
des examens complémentaires pour
éliminer formellement un anévrysme
(angiographie par résonance magnétique
[ARM] ou angioscanner) et rechercher
une autre étiologie (IRM avec ou sans
ponction lombaire). Le III ischémique
est responsable d’'une mydriase dans
14 % a 38 % des cas. Le patient doit étre
exploré pour!’éliminer formellement, le
diagnostic de III ischémique étant alors
un diagnostic d’élimination. Parmi
Les autres étiologies de paralysie du III
(infiltration, compression par une autre
masse qu'un anévrysme, inflammatoire,
tumorale, etc.) sont plus rares [1, 2, 8].

Chez le petit enfant, un petit déficit
oculomoteur peut étre hasardeux a dia-
gnostiquer; la prudence est alors de mise
devant une mydriase apparemment iso-
lée, méme s’il existe une hypersensibi-



lité a la pilocarpine diluée, ce d’autant
que le diagnostic de pupille d’Adie est
rare chez le jeune enfant; I'imagerie du
11T doit étre demandée facilement dans
ce contexte [1, 2, 8].

Conclusion

Au terme d’un examen clinique stan-
dardisé, deux types d’anisocorie
peuvent étre retrouvés: ’anisocorie
“structurelle” qui est liée a une mal-
formation anatomique, ou ’anisocorie
liée a un défaut de réaction pupillaire.
Dans les défauts de réaction pupillaire,
une attention toute particuliére doit

étre donnée au syndrome de Claude
Bernard-Horner congénital qui doit
faire éliminer en urgence un neuroblas-
tome et a la paralysie congénitale du III
qui doit faire rechercher des anomalies
intracraniennes.
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Dans le cadre du dernier congrés de 'ARVO, le Pr L. Kodjikian a présenté les résultats de I'étude francaise GEFAL qui a comparé
le bevacizumab au ranibizumab dans le traitement de la DMLA exsudative.

Il est a noter que GEFAL, comme les précédentes études, n’a été ni concue ni dimensionnée pour mettre en évidence une dif-
férence d’effets secondaires entre les deux molécules. De plus, avec un flacon de bevacizumab par patient dans le cadre de
I'étude versus un flacon pour plusieurs patients comme il est pratiqué a I'étranger, les conditions dans lesquelles cette étude
a été menée minimisent le risque d’infection de I'ceil (endophtalmie).

Des données regroupant différents essais disponibles (CATT, IVAN, MANTA, GEFAL) ont également été présentées a I'ARVO.
Elles confirment un risque plus important d’événements indésirables graves sous bevacizumab par rapport au ranibizumab.

Seules des études sur de plus amples populations et a plus long terme pourraient écarter le doute qui pése sur les effets se-
condaires du bevacizumab injecté dans I'ceil — effets qui pourraient étre majorés en pratique courante au regard de I'absence
de présentation adaptée pour I'ceil.

A ce jour, Novartis considére qu’il est impossible de répondre a la question de la sécurité sanitaire des patients atteints de
DMLA exsudative qui se verraient injecter du bevacizumab dans I'ceil.

J.N.
D’aprés un communiqué de presse des laboratoires Novartis



