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Quel bilan réaliser lors de la découverte
d’une atrophie optique ?

La découverte d’une paleur papillaire évocatrice d’atrophie optique est une situation non
exceptionnelle quel que soit I’age du patient. Celle-ci peut s’accompagner d’une baisse d’acuité vi-
suelle plus ou moins marquée.

La démarche diagnostique doit tout d’abord confirmer I’atteinte primitive du nerf optique et, par
conséquent, éliminer une paleur papillaire secondaire a une cause rétinienne ou une altération de la
fonction visuelle d’origine maculaire. Il faut ensuite préciser le contexte de survenu: age, antéceé-
dents personnels et familiaux, traitements utilisés, substances toxiques utilisées,... en sachant que
les causes sont parfois multiples et intriquées. Enfin, il faut rechercher I'étiologie de cette atrophie
optique en éliminant toujours de premiére intention une cause compressive.

Le bilan neuroradiologique s’impose donc de premiére intention. Les autres étiologies a discuter sont
inflammatoire, vasculaire, métabolique, toxique et héréditaire. Malgré des bilans répétés, il arrive

qu’aucune étiologie ne puisse étre retrouvée.
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visuelle associée & une péleur papil-

laire évocatrice d’atrophie optique
(AO) estune situation quin’est pas excep-
tionnelle et qui peut s’observer a tous les
ages de la vie. Une telle découverte doit
amener a une démarche diagnostique
qui sera guidée par I’age du patient et le
contexte clinique général et ophtalmolo-
gique. Gette démarche diagnostique per-
met de retrouver le mécanisme de cette
AOQO, qui peut étre inflammatoire, toxique,
vasculaire, compressif ou héréditaire, et
son étiologie. Ces différents éléments
conditionnent la prise en charge et son
degré d’urgence. Mais il faut d’abord
affirmer ’existence d’une souffrance
primitive du nerf optique responsable
de ’atteinte de la fonction visuelle.

L’existence d'une atrophie optique est
parfois évidente chez un patient qui
se plaint d’une baisse d’acuité visuelle

I a découverte d'une baisse d’acuité

(BAV) franche et dont la papille est
pale. Mais le diagnostic est plus difficile
lorsque ces éléments cliniques ne sont
pas francs. La BAV peut manquer chez
un jeune enfant ot elle peut sembler
ne pas étre corrélée au degré de paleur
papillaire. Cette derniere est parfois peu
importante faisant discuter une autre
cause d’altération visuelle.

Dans ces cas “douteux”, il faut confirmer
P’atteinte primitive du nerf optique et, par
conséquent, éliminer une BAV due a une
atteinte maculaire ou aune diminutionde
la coloration papillaire secondaire a une
causerétinienne [1]. Lexamen minutieux
de la rétine a la recherche de signes de
dégénérescence, de migrations pigmen-
taires parfois minimes etlocalisées, d'une
gracilité artérielle peut permettre d’orien-
ter le diagnostic. Nous ne ferons que citer
les papilles atrophiques mais présentant
une excavation quasi complete lors de
certains glaucomes graves négligés.

L’OCT de la couche des fibres optiques
(RNFL) et maculaire doit étre systéma-
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tiquement réalisé lors de la découverte
d’une AO. Cet examen permet de confir-
mer la diminution d’épaisseur de la
couche des cellules ganglionnaires de la
rétine dans larégion maculaire et la perte
des fibres optiques péripapillaires, par-
fois limitée au secteur temporal et précé-
dée d’un épisode de gonflement de cette
couche (fig. 1 et 2) [2]. Celle-ci précede
l’atteinte du RNFL en OCT. Elle peut avoir
un intérét étiologique puisque la perte de
fibre est plus importante en cas d’étiolo-
gie vasculaire que post-inflammatoire [3].

L’OCT maculaire permet également de
confirmer I'intégrité des couches externes
de larétine, notamment de la ligne ellip-
soide. D’autres différences subtiles ont
été rapportées, comme une plus grande
fréquence de kystes dans la couche
nucléaire interne [4]. Laréalisation d’'un
champ visuel est également systématique
dans un tel contexte. Il recherche moins
un scotome central, identique en cas de
maculopathie ou deneuropathie optique,
qu'un déficit campimétrique dont la pré-
sence et ’aspect oriente vers une atteinte
rétinienne ou une compression des voies
optiques. Lorsque 1’acuité visuelle est
suffisante, le type d’altération du sens

chromatique permet également de confir-
mer une atteinte maculaire. Enfin, il est
intéressant de pouvoir compléter le bilan
par une exploration électrophysiologique
associant un ERG global, un ERG pattern,
des PEV et si besoin un ERG multifocal,
quand celle-ci est disponible.

En fonction des premiers résultats et de
I’orientation clinique, le bilan peut étre
complété par un examen en auto-fluores-
cence de la rétine, permettant d’objec-
tiver des zones de dégénérescence
rétinienne, ou par une angiographie a la
fluorescéine. Celle-ci est nécessaire des
lors qu’il est suspecté I’existence d'une
composante vasculaire a la perte d’acuité
visuelle. Cette atteinte rétinienne d’ori-
gine vasculaire peut se compliquer d'un
certain degré de paleur de la papille,
généralement mais non constamment
associée a un élargissement de I’excava-
tion papillaire. La présence d’une graci-
lité du nerf optique est difficile a mettre
en évidence en IRM [5]. Cette atrophie
du nerf optique due a une perte axonale
n’apas de valeur d’orientation en faveur
d’un mécanisme ou d’une étiologie. En
revanche, elle est toujours retardée et
peut s’aggraver avec le temps [5].

B L’anamnese et le contexte

1l est important de prendre en compte
I’age du patient, qui oriente dans la
recherche dumécanisme de I'atteinte du
nerfoptique et de son étiologie. Ainsi, les
causes vasculaires sont plus rares chez
I’enfant que chez I’adulte.

11 faut également noter les antécédents
personnels et familiaux du patient, les
pathologies actives et les traitements
ou substances utilisées que ce soit lors
du travail ou des loisirs [6]. Certaines
situations ou certains traitements sont
responsables d’atteintes des nerfs
optiques [1,7,8]. S’il est généralement
facile de connaitre les traitements pres-
crits, il n’en est pas de méme pour les
substances parfois illicites ou utilisées
lors d’activités non déclarées.

La date de survenue d'une éventuelle
BAV peut apporter des renseignements
essentiels pour guider la recherche du
mécanisme et de I’étiologie de I’AO.
Mais cet élément manque souvent chez
I’enfant. De plus, une BAV unilatérale
peut passer inapercue chez un adulte
“peu attentif” ou “peu coopérant”.
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I Revues géeneérales

Le contexte et les antécédents per-
mettent également d’éliminer les causes
post-traumatiques en sachant que leur
mécanisme est souvent mixte, pouvant
associer une section ou un arrachement
du nerf optique, une lésion par esquille
osseuse ou une atteinte vasculaire.
L’anamnese et les examens neuroradio-
logiques permettent le diagnostic.

Mise en évidence du
mécanisme et de I'étiologie
de I'atteinte du nerf optique

L'existence d'une AO doit faire recher-
cher une névrite optique ou une neu-
ropathie optique quelle qu’en soit
I’étiologie. Mais, il faut systématique-
ment éliminer une compression des
voies optiques. Enfin, dans un nombre
non négligeable de cas, aucune étiologie
ne peut étre retrouvée quel que soit1’age
du patient malgré des bilans répétés [9].
Unrésumé des étiologies et bilans aréali-
ser est présenté dans les tableaux I et I1.

1. Etiologie compressive

Celle-ci est la plus fréquente quel que
soit I’4ge ou le sexe du patient [9,10].
I1 doit étre évoquée devant une atro-
phie bilatérale ainsi qu’en présence
d’une forme unilatérale, a fortiori si
elle s’accompagne d’un cedéme papil-
laire controlatéral, d'une baisse d’acuité
visuelle récente et rapide ou de la pré-
sence de céphalées matitudinales
(évocatrices d’hypertension intracra-
nienne). Ces éléments constituent
autant d’arguments pour demander une
IRM en urgence. Il en est de méme si le
déficit campimétrique oriente vers une
compression des voies optiques. Mais
certaines tumeurs intracraniennes ont
une évolution lente et peuvent donner
des signes qui s’aggravent lentement
sur plusieurs mois ou années sans
signe d’hypertension intracrdnienne.
Tel est le cas de certains gliomes du
nerf optique ou du chiasma de ’enfant
dans le cadre d’une neurofibromatose
de type 1.

Age

Causes a évoquer

Enfant & adulte jeune

« Névrite optique
o SEP
o Devic
o Autres étiologies :
m Sarcoidose
m Behcet
o CRION
o (Post-) Infectieux
« Métabolique
» Toxique & iatrogéne
« Héréditaire

>-a 60 ans

« Vasculaire (NOIAA)
« Toxique & iatrogéne
« Métabolique
« Névrite optique
o Autres étiologies :
m Sarcoidose
m Behcet
u Wegener
o (Post-) Infectieux
o SEP
« Héréditaire

« Vasculaire

Tableau I: Etiologie.

Bilan ophtalmologique Champ visuel

ocT

Vision des couleurs
Angiographie a la fluorescéine
ERG/PEV si doute sur atteinte du nerf optique

Bilan radiologique

IRM cérébrale et orbitaire

Radiographie pulmonaire

IRM médullaire si doute sur névrite optique atypique
Scintigraphie au gallium

Bilan biologique VS, CrP

Calcium

Typage HLA
TPHA, VDRL

Dosage de l'enzyme de conversion
Anticorps anti-DNA, antinucléaire

NFS, ionogramme sanguine, fonction rénale et hépatique

Recherche bactérienne, virale et parasitaire selon orientation
Anticorps anti aquaporine 4

Ponction lombaire Selon les écoles

Synthése intrathécale d'immunoglobulines
Recherche bactérienne, virale et parasitaire selon orientation

Autres IDR

Lavage bronchoalvéolaire et biopsie
Bilan cardiovasculaire

Bilan génétique

Recherche de mutations des genes responsables guidée par
l'anamnése et les antécédents familiaux (arbre généalogique)

Tableau II: Principaux examens dans le bilan d’'une atrophie optique.

C’est pourquoi la réalisation d’'une IRM
cérébrale avec des coupes centrées sur
I’ensemble des voies optiques doit étre
systématique, quel que soit le contexte
(fig. 3). Cet examen reste indispensable,
y compris si ’Tanamneése oriente vers
une cause héréditaire ou vers une cause
iatrogeéne. Il ne faut pas hésiter a relire
les coupes aveclesradiologues et arépé-
ter cet examen lorsqu’il ne permet pas
d’éliminer formellement une atteinte
compressive pouvant volontiers pas-

ser inapergue comme dans le cas d'un
méningiome des gaines du nerf optique.

2. Etiologie vasculaire

Cette étiologie est exceptionnelle chez
I’enfant et ’adulte jeune en 1’absence de
pathologie vasculaire héréditaire, de mal-
formation vasculaire ou de traitements
particuliers tels qu'une dialyse [7]. A cet
age, I'intérét de laréalisation d’une angio-
graphieala fluorescéine estdoncadiscuter
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etaréserver aux cas pour lesquels aucune
autre étiologie ne peut étre retrouvée.

En revanche, il faut systématiquement
évoquer une séquelle de neuropathie
optique ischémique antérieure aigué
(NOIAA) chez tout patient de plus de
50 ans et plus encore chez ceux agés de
plus de 60 ans [1]. Il est indispensable
d’éliminer une forme artéritique de
NOIAA et, par conséquent, une maladie
de Horton. Mais, il faut demander a titre
systématique la recherche d’un syn-
drome inflammatoire et d’une atteinte
pariétale de I’artére temporale par biop-
sie ou écho doppler. Une forme non arté-
ritique peut également étre responsable
d’un tel tableau dans un contexte de fac-
teur derisque vasculaire (artériosclérose,
thrombo-embolique). Il est donc néces-
saire de pratiquer un bilan cardiovas-
culaire et un bilan biologique. Certains
éléments au fond d’ceil plaideraient en
faveur cette étiologie plutot qu’en faveur
d’une cause post-inflammatoire. Il s’agit
de la paleur papillaire plus prononcée,
de I’excavation qui intéresse plus I’an-
neau neurorétinien dans ses portions
inférieur ou supérieur et le ratio artere/
veine qui est plusbas que dans une forme
post-inflammatoire (fig. 4) [2]. Enfin,
I’age serait plus élevé dans les formes
“vasculaires”. Nous avons déja évoqué la
perte plus importante de fibres ganglion-
naires en OCT lors de cette étiologie [3].

Rappelons qu’il existe des causes
iatrogénes de neuropathies optiques
“vasculaires” liées a des phénomenes
immunitaires ou inflammatoires. De tels
accidents ont été rapportés apres la prise
d’inhibiteurs de la phosphodiestérase de
type 5 ou de I'interféron A [8,11].

La présence d’un hyper signal du nerf
optique dans la région intracanalaire
doit faire penser a une neuropathie
optique postérieure d’origine vascu-
laire. Mais sa présence n’est pas systé-
matique. L'angiographie a la fluorescéine
est généralement sans particularité. A
coOté des causes “postopératoires” ou
de bas débit circulatoire, facilement éli-

Fig. 3.

Fig. 4.

minées par le contexte, il faut citer les
formes artéritiques et non artéritiques
de NOIP [12,13]. Le pronostic visuel est
généralement sombre. Il a été rapporté
d’authentiques NOIP iatrogénes, en par-
ticulier la prise d’inhibiteurs de la phos-
phodiestérase de type 5.

3. Névrite optique

Quelle que soit son étiologie ou I’dge du
patient, toute névrite optique présente
un risque d’évoluer vers une atrophie
optique, méme si celui-ci est faible
d’aprés ’'ONTT [14,15]. La paleur papil-
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laire est généralement moins marquée
que dans les formes vasculaires et I’ex-
cavation papillaire se fait au dépend du
bord temporal principalement [2].

L’interrogatoire va rechercher des argu-
ments rétrospectifs qui pourront orienter
vers un tel mécanisme: des douleurs a
la mobilisation du globe avant ou lors
del’épisode de BAV quand sa date peut
étre retrouvée, une BAV rapidement
progressive en quelques jours. Il faut
rechercher une uvéite ou des périphlé-
bites. Mais au stade d’AO, cet examen
peut étre non contributif. Les examens
complémentaires sont également de peu
d’intérét pour affirmer que l’atteinte du
nerfoptique est secondaire a un épisode
de névrite optique.

Le bilan neuro radiologique déja évoqué
va permettre de rechercher des hyper
signaux au sein de la substance blanche
intra hémisphérique ou au niveau des
nerfs optiques. Ces derniers sont trés évo-
cateurs de névrite optique, quelle qu’en
soit]’étiologie. Mais, ils peuvent manquer
si’AQOestancienne. Les hypersignaux de
lasubstanceblanche intrahémisphérique
d’age différents orientent vers une sclé-
rose en plaque. Mais en présence d’une
AQ, il faut systématiquement évoquer
une neuromyélite optique de Devic dont
le pronostic visuel est plus sombre que
celuidelasclérose en plaque. Cette patho-
logie peut débuter a tout 4ge et entraine
unenévrite optiquerapidement bilatérale
associée a une myélite transverse. Son
diagnostic repose sur la présence d’anti-
corps anti-aquaporine 4 et sur la présence
d’un hypersignal médullaire s’étendant
sur plus de 3 étages vertébraux.

A coté de ces deux grands diagnostics, les
névrites corticosensibles au cours d’autres
étiologies doivent étre évoquées, au pre-
mier rang desquelles il faut citer la sar-
coidose, la maladie de Behcet et le lupus
érythémateux disséminé. Il faut donc réa-
liser des tests orientés vers la mise en évi-
dence de ces étiologies. Le CRION, forme
corticodépendante de névrite optique est
un diagnostic d’élimination.

Devant une atrophie optique/paleur papillaire, il faut confirmer
'atteinte primitive du nerf optique et, par conséquent, éliminer une
paleur papillaire secondaire a une cause rétinienne.

Il faut rechercher les antécédents personnels et familiaux du
patient, les pathologies actives et les traitements et substances
toxiques licites (alcool, tabac,...) ou non, utilisées au travail, lors
des loisirs ou lors d’activités non déclarées.

Le contexte et les antécédents permettent d’éliminer les causes
post-traumatiques dont le mécanisme est souvent mixte.

Il faut systématiquement éliminer une compression des voies
optiques devant toute atrophie bilatérale ou unilatérale, a fortiori
si elle s'accompagne d'un cedéme papillaire controlatéral. C'est
l'étiologie la plus fréquente quel que soit 'age ou le sexe du

patient.

Il faut systématiquement penser a une séquelle de neuropathie
optique ischémique antérieure aigué chez tout patient de plus de
50 ans et plus encore chez ceux agés de plus de 60 ans.

En présence d'une atrophie optique inflammatoire, il faut
systématiquement rechercher une neuromyélite optique de Devic
nécessitant un traitement spécifique.

Labsence d'antécédents familiaux ne doit pas faire éliminer
une étiologie héréditaire. A l'inverse, l'existence d'antécédents
familiaux n'est pas équivalent d’'étiologie héréditaire. Il faut
éliminer une autre étiologie, notamment compressive.

Si des cas d’AO ont été rapportés dans
les suites de névrites infectieuses ou
post-infectieuses ou post-vaccinales,
ceux-ci restent anecdotiques dans la
littérature. Il ne faudra y penser qu’en
I’absence d’autres étiologies.

4, Etiologie toxique ou iatrogéne

Cette étiologie est souvent difficile a
confirmer car il n’existe pas d’examens
paracliniques simples permettant son
diagnostic [6]. Celui-ci ne repose que
sur Iinterrogatoire et le contexte. Il faut
donc rechercher I’ensemble des trai-
tements pris par le patient ainsi que la
prise d’éventuelles autres substances
licites (alcool, tabac) ou non [6]. Il est
donc parfois difficile de faire avouer par
le patient la prise de traitements ou subs-

tances qu’il souhaite occulter... De plus,
il s’avere parfois impossible de connaitre
la nature et la composition de certaines
substances inhalées ou ingurgitées,
notamment lorsqu’elles sont frelatées.

5. Neuropathies optiques héréditaires

Ce diagnostic d’élimination doit étre évo-
qué deslors qu’aucune autre étiologie n’a
été mise en évidence. L’absence d’an-
técédents familiaux ne permet pas de
I’éliminer puisqu’il existe de nombreux
cas sporadiques et des formes récessives
[16]. A I'inverse, I’existence d’antécé-
dents familiaux ne doit pas faire retenir
cette étiologie sans éliminer une autre
cause, notamment compressive chezun
sujetjeune. La confirmation d'une étiolo-
giehéréditaire estapportée parlamise en



évidence d'une mutation d'un des génes
responsables. A ce jour, il existe plus de
12 génes responsables de forme isolées
de neuropathies optiques héréditaires.
Les nouveaux outils de la génétique, et
notamment les puces diagnostiques,
permettent de faciliter la mise en évi-
dence d’une éventuelle mutation. La
réalisation d’un arbre généalogique
permet souvent de déterminer le mode
de transmission et, ainsi, de déterminer
les génes a tester. Néanmoins, il existe
de nombreuses formes atypiques. Ainsi,
40 % des atrophies optiques dominantes
semblent étre sporadiques [17].
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CUTTING EDGE, laboratoire frangais en ophtalmologie informe de la mise sur le marché d'un gaz prét a 'emploi pour la chirur-

gie de la rétine, le C-Gas SFé:

— produit ultra-purifié;

- pureté > 4,5;

— pourcentage massique > 99,995 %.

Praticité — économie - respect de U'environnement:

— une contenance adaptée de 15 mL;

— concentration du gaz pouvant étre ajustée individuellement;

— 50 mL de volume non-expansif.

Sécurité
- s(r, biocompatible, stérile;

—réservoir de gaz en verre borosilicate: absolument étanche a l'air ou au gaz.

C-Gaz SF6 vient compléter la gamme actuelle de produits rétine (C-Deca, C-Octa, C-Sil) mais aussi d’instruments (pince et

ciseaux Tweezer, avec manche de révolution).

Pour rappel, Cutting Edge dispose de gammes dans différents segments en chirurgie ophtalmologique:
- cataracte (implants préchargés monofocaux et premiums, anneau de Malyugin, instrumentation);
- cornée (trépans, anneaux intra-cornéens, instrumentation).



