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Aspects trompeurs
des neuropathies optiques

Une baisse d’acuité a fond d’eeil normal, une paleur ou un cedéme papillaire sont habituel-

lement rencontrés dans une neuropathie optique. Aprés avoir éliminé toutes les causes optiques de
baisse d’acuité, c’est I'atteinte rétinienne peu ou pas symptomatique qui constitue le diagnostic dif-
ferentiel le plus difficile avec une neuropathie optique. En cas de présentation atypique, avant d’évo-
quer une neuropathie optique, la normalité du fond d’ceil doit faire éliminer une maladie de Stargardt
débutante ou un albinisme fruste par un OCT maculaire.
A contrario, une anomalie papillaire peut accompagner d’autres pathologies. La paleur papillaire peut
se rencontrer dans une dystrophie des cones, une rétinite pigmentaire sans pigments ou une occlu-
sion de I'artére centrale ancienne, I’électrorétinogramme redresse alors le diagnostic. L'cedéeme pa-
pillaire accompagne certaines pathologies rétiniennes: une rétinopathie hypertensive, une occlusion
veineuse rétinienne ou une uvéite postérieure. Une tension artérielle élevée et la présence de signes
associés (hémorragies en flammeéches, signes inflammatoires dans le vitré) doivent faire penser a une
cause rétinienne.

des tableaux cliniques variés selon  surtout) doit étre prise en considération
leur mode de survenue, leur topo-  surtout si le diagnostic de neuropathie
graphie et 'importance de la baisse  optique est remis en cause;
de l’acuité visuelle. Le diagnostic est ~—une amblyopie est a rechercher parti-
habituellement clinique, devant une  culiérement en cas d’atteinte unilatérale.
diminution de I’acuité visuelle uni- ou
bilatérale, d’installation aigué ou chro-  Une histoire clinique, une éventuelle

I es neuropathies optiques réalisent  cataracte débutante (sous capsulaire

nique ou une anomalie de la papille. anisométropie ou un microstrabisme
doivent étre recherchés [1];
Certaines pathologies peuvent faus- - la baisse d’acuité visuelle non orga-
sement orienter le diagnostic vers une  nique est suspectée quand il n’existe
C. ARNDT neuropathie optique en associantbaisse ~ aucune atteinte objective dans un
Service d’Ophtalmologie, del’acuité visuelle, anomaliedelavision  contexte évocateur (4ge entre 7 et 11 ans,
CHU de REIMS. des couleurs et scotome central. sexe féminin) [2];

— une atteinte rétinienne occulte est le
>>> Si le fond d’ceil est normal, il faut  diagnostic différentiel le plus difficile
s’assurer d’avoir éliminé: de neuropathie optique devant un fond
— une erreur réfractive non corrigée  d’ceil normal.
peut passer inapergue lors d’'un premier
examen et il doit étre réévalué surtout  >>>Silefond d’eeil révéle une paleur ou
en cas de doute sur une réelle atteinte  un cedéme papillaire. La paleur papil-
sensorielle; laire peut étre constitutionnelle si elle
—une atteinte des milieux transparents  estbilatérale (fond d’ceil peu pigmenté).
tel un kératocone fruste (fig. 1) ouune  Si elle est unilatérale ou bilatérale, il
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faut savoir penser a une atteinte réti-
nienne qui peut mimer une neuropathie
optique. Cette atteinte rétinienne est
évoquée devant des signes spécifiques
alatomographie par cohérence optique,
al’autofluorescence ou al’électrorétino-
gramme.

Ainsi, les rétinopathies sont le principal
diagnostic différentiel des neuropathies:
il convient de distinguer les atteintes réti-
niennes a fond d’ceil normal de cellesavec
une anomalie papillaire (paleur, cedéme).
Un certain nombre de pathologies réti-
niennes seront citées a titre d’exemple
sans aborder toutes les situations dont la
présentation clinique pourrait faire évo-
quer une neuropathie optique.

Les atteintes rétiniennes
a fond d’ceil normal

Il s’agit d’'un ensemble de pathologies
relativement hétérogeénes, beaucoup
d’entre elles sont aisément diagnosti-
quées par la tomographie par cohérence
optique, particulierement depuis lagéné-
ralisation progressive dela technique par
analyse spectrale (“spectral domain”), le
champ visuel et Iélectrorétinogramme.

1. Les maculopathies héréditaires
occultes bilatérales

>>>Maladie de Stargardt

Devant une baisse d’acuité visuelle bila-
térale et relativement symétrique avec
un fond d’ceil normal (dans certains cas,
il existe une discréte paleur papillaire
temporale), il faut évoquer une maladie
de Stargardt en tout début d’évolution.
C’est la dystrophie maculaire la plus
fréquente, généralement de transmis-
sion autosomale récessive [3]. La tomo-
graphie par cohérence optique spectral
domain peut montrer des signes d’atro-
phie des couches externes au niveau
fovéolaire (fig. 2), mais elle peut étre
normale au début. En cas de doute,
une atteinte centrale de 1’électrorétino-
gramme multifocal (fig. 3) et le silence
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Fig. 1: Topographie d'un kératocdne fruste (collection Alexandre Denoyer).

Fig. 2: Maladie de Stargardt débutante: perte des couches externes de la rétine a droite et a gauche au niveau
de la ligne ellipsoide et interdigitée en rétrofovéolaire (collection Isabelle Meunier).

Fig. 3: Maladie de Stargardt avec atteinte de 'ERG multifocal a gauche, un exemple de réponse normale est

montré a droite (collection Sabine Defoort-Dhellemmes).
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Fig. 5: Rétine hypopigmentée d'un albinisme ocu-

Fig. 4: Maladie de Stargardt a fond d'ceil normal, existence d’un silence choroidien. laire isolé.

choroidien a I’angiographie peuvent
confirmer le diagnostic (fig. 4). Aux
stades plus tardifs, le tableau se com-
plete d’atrophie maculaire, de taches
jaunétres hyperautofluorescentes (fun-
dus flavimaculatus), le diagnostic dif-
férentiel ne se pose plus.

>>> Albinisme oculaire fruste

L’albinisme oculaire pur, dans les
formes trés modérées, peut étre décou-
vert a I’dge de jeune adulte devant une
acuité visuelle basse sans nystagmus a
fond d’ceil normal. Le reflet fovéolaire
est absent a ’examen attentif (fig. 5), il
existe une trés discréte transillumination
irienne. La tomographie par cohérence
optique maculaire détecte une hypopla-
sie maculaire (fig. 6), le potentiel évoqué
visuel révele une asymeétrie croisée au
niveau de laréponse occipitale [4].

2. Les atteintes rétiniennes acquises a
fond d’ceil normal

>>> AZOOR

La rétinopathie externe occulte aigué
(Acute zonal outer occulte retino-
pathy: AZOOR), unie ou bilatérale
asymétrique, est caractérisée par une
baisse d’acuité visuelle, une atteinte du
champ visuel avec élargissement de la
tache aveugle et des scotomes tempo-
raux. L'électrorétinogramme révele une
atteinte asymétrique avec diminution
des réponses scotopiques (a 1’obscu-
rité) et photopiques (des cénes) propor-
tionnelle a I’atteinte du champ visuel

(fig. 7) [5].

Fig. 6: OCT du patient de la figure 5 avec hypoplasie fovéolaire découverte chez un patient de 43 ans devant
une acuité visuelle limitée a 6/10.

Fig. 7: Zones d'atrophie rétiniennes bilatérales vues sur les clichés couleur et en autofluorescence (AZOOR).
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>>> Le syndrome des taches blanches
évanescentes

Le syndrome des tachesblanches évanes-
centes est responsable d’une baisse
d’acuité visuelle unilatérale sans douleur
y compris a la mobilisation du globe [6].
Linfiltration du vitré peut étre minime
et ’cedéme papillaire discret. Les taches
blanches multiples caractéristiques
peuvent étre discréetes au début (fig. 8A).
Les anomalies maculaires granitées
(fig. 8B) et I’angiographie (fig. 8C et 8D)
orientent le diagnostic vers une atteinte
rétinienne. Lélectrorétinogramme, s’il est
réalisé, révele une diminution transitoire
del’ondea.

>>> Fovéoschisis maculaire

Chez un patient myope fort, en cas de
baisse d’acuité visuelle a fond d’ceil nor-
mal, il peut exister un clivage au sein
des couches moyennes de la rétine du
pole postérieur réalisant un fovéoschisis.
La tomographie par cohérence optique
maculaire fait le diagnostic (fig. 9).

Les rétinopathies avec
paleur papillaire

1. Maladies héréditaires: signe d’appel
la paleur papillaire

>>> La dystrophie des cones

Une péleur temporale peut étre liée
a une dystrophie des cones (fig. 10).
Chez un patient adolescent, il faut y
penser devant une photophobie, une
dyschromatopsie qui précede la baisse
d’acuité visuelle. Méme si I’OCT spec-
tral domain de la macula peut montrer
des signes au stade initial de la mala-
die, I’examen clé reste 1’électrorétino-
gramme (ERG) global qui révele une
atteinte photopique (réponses des
cones) diminuée (fig. 11) sans atteinte
scotopique (réponses des batonnets)
normale ou supranormale (fig. 12).
Parfois, ’ERG peut étre normal alors
que I'ERG multifocal est contributif [7].

Fig. 8: Syndrome des taches blanches (collection Capucine Wambergue, Julien Bordet). A: baisse d'acuité
visuelle chez une jeune femme a fond d'ceil initialement normal. B: aspect granité un jour plus tard. C: aspect
granité a l'angiographie a la fluorescéine. D: aspect granité a l'angiographie.

Fig. 9: Fovéoschisis a 'OCT.

Fig. 10: Paleur temporale dans le cadre d'une dystrophie des cones.
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Fig. 11: Dystrophie des cones: ERG global: altération de la réponse photopique
(issue des coénes) par rapport a un tracé normal.

>>> La rétinite pigmentaire sans pig-
ments

Dans la rétinite pigmentaire, la paleur
papillaire est souvent associée a un calibre
des vaisseaux rétrécis et a des pigmenta-
tions en ostéoclastes de la périphérie réti-
nienne mais parfois cette pigmentation
peut étre trés discréte ou absente (fig. 13).
L'acuité visuelle est généralement conser-
vée jusqu’aux stades trés avancés de la
maladie. Cette dystrophie rétinienne
de type batonnet-cone se caractérise
par une cécité nocturne (héméralopie)
avec une géne a la conduite automobile
rapportée par les patients, associée a un
rétrécissement concentrique du champ
visuel (fig. 14). Le diagnostic différen-
tiel peut se poser devant une péleur

Fig. 12: Dystrophie des cones: ERG global: la réponse scotopique (issue des baton-
nets) est comparable a la réponse normale, voire au-dessus de la réponse normale.

Fig. 13: Rétinite pigmentaire. A: paleur papillaire dans le cadre d'une rétinite pigmentaire sans pigments
visibles. B: quelques pigments fins en périphérie.
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Fig. 14: Rétinite pigmentaire avec rétrécissement du champ visuel.
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Fig. 15: Rétinite pigmentaire: anneau hyperauto-
fluorescent.

papillaire isolée et de découverte de
facon fortuite. L’autofluorescence grand
champ révele I'atrophie rétinienne péri-
phérique (fig. 15) par I’existence d’'un
liseré hyperautofluorescent séparant la
rétine normale de la rétine atrophique.
L’électrorétinogramme est demandé
devant'hémeéralopie et le rétrécissement
concentrique du champ visuel. Il révéle
une altération de la réponse scotopique
(des batonnets) avec une réponse photo-
pique (des cones) meilleure du moins au
début de I’évolution (fig. 16) [8].

>>>Maladie de Stargardt
Une paleur papillaire peut étre un signe
précoce de maladie de Stargardt, le fond

d’ceil est normal par ailleurs.

>>> Achromatopsie congénitale

Une acuité visuelle basse bilatérale
découverte dans ’enfance associée a

Fig. 17: Paleur papillaire d'une achromatopsie.
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Fig. 16: Rétinite pigmentaire: ERG plus altéré en scoptopique (A) qu'en ambiance photopique (B).

une péleur papillaire (fig. 17) peut éga-
lement se rencontrer dans I’achromatop-
sie congénitale. La photophobie est un
signe constant. L'examen attentif de la
tomographie par cohérence optique [8]
révele une discréte interruption de la

ligne ellipsoide (fig. 18),1’électrorétino-
gramme global confirme le diagnostic
en montrant, comme dans la dystrophie
des cones, une altération de la réponse
des cones avec une réponse normale des
batonnets.

interruptic

Fig. 18: Interruption de la ligne ellipsoide dans une achromatopsie.



Fig. 19: A: Paleur papillaire temporale dans le cadre
d’'une occlusion de l'artére centrale de la rétine de
l'ceil droit. B: ceil gauche controlatéral.

2. Maladies rétiniennes acquises

>>>Maladies rétiniennes acquises uni-
latérales

Devant une péleur papillaire associée
a un rétrécissement des vaisseaux réti-
niens (fig. 19),si1’'OCT révele une atteinte
des couches internes et moyennes de la
rétine, 1’électrorétinogramme montre
la présence d’une onde a avec une alté-
ration de I’onde b témoin de la séquelle
fonctionnelle, il s’agit d’une occlusion
del’artére centrale de larétine transitoire
avec séquelles visuelles (fig. 20) [7].
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Fig. 20: Sur le tracé du haut correspondant a lceil
droit, il existe une diminution de l'amplitude de
l'onde b1 de l'électrorétinogramme, le tracé du bas
représente la réponse de l'ceil gauche controlatéral.
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>>>Maladies rétiniennes acquises bila-
térales avec paleur papillaire

Le vigabatrin est un anti-épileptique
GABAergique qui favorise ’accumu-
lation de GABA dans la rétine. C’est le
traitement de référence du syndrome
de West. L'intoxication au vigabatrin
est responsable d’un rétrécissement
concentrique du champ visuel avec alté-
ration de]’électrorétinogramme. Il existe
souvent une paleur papillaire qui peut

Fig. 21: Lésions d'atrophie rétinienne périphérique
(bien visible en supérieur) chez un enfant de 3 ans
traité par vigabatrin.

faire évoquer une neuropathie optique.
Les lésions d’atrophie rétinienne péri-
phérique ne sont pas faciles a déceler
surtout chez un nourrisson ou le tres
jeune enfant (fig. 21).

La perte axonale a la tomographie par
cohérence optique prédomine en nasal
[9]. L'interrogatoire, le rétrécissement
concentrique du champ visuel et 1’alté-
ration de I’électrorétinogramme flicker
(fig. 22) permettent d’évoquer le dia-
gnostic.

Les atteintes rétiniennes avec
cedéeme papillaire

1. Les pathologies vasculaires
rétiniennes

>>> Larétinopathie hypertensive

L’hypertension artérielle grave non
controlée peut étre responsable d’cedéme
papillaire associée a des hémorragies en
flammeches, des nodules cotonneux, des
signes de croisement artérioveineux et
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Fig. 22: A: Réduction d’amplitude de la réponse ERG flicker chez un enfant de 3 ans traité par vigabatrin (fond

d’ceil figure 21). B: exemple de tracé ERG flicker normal.
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atteinte rétinienne.

B Ladage “le patient ne voit pas, l'ophtalmologiste non plus” n'est pas
toujours vrai dans la neuropathie optique. Une baisse d’'acuité a
fond d'ceeil normal n'est pas synonyme de neuropathie optique.

B Une atteinte de la vision des couleurs qui précede la baisse d’acuité
visuelle est un argument en faveur d’'une neuropathie optique.

B Latomographie par cohérence optique est un bon outil de
premiéere intention pour le diagnostic différentiel entre atteinte
rétinienne et atteinte du nerf optique.

B Le scotome central respectant la tache aveugle est en faveur d’'une

B Lélectrorétinogramme est indispensable pour le diagnostic d'une
forme débutante de dystrophie rétinienne.

des exsudats. Les artéres sont gréles
et les veines sont dilatées. Le tableau
ne fait pas évoquer une neuropathie
optique vasculaire. Particuliérement,
la présence de nodules cotonneux
doit faire vérifier la tension artérielle

(fig. 23).

Fig. 23: (Edéme papillaire associé a des nodules
cotonneux chez une patiente présentant une
hypertension artérielle non contrélée.

>>> L’occlusion veineuse rétinienne

L’occlusion de la veine centrale de la
rétine et I’occlusion veineuse hémiréti-
nienne s’accompagne généralement d'un
cedeme papillaire. Le diagnostic diffé-
rentiel avec une neuropathie optique

vasculaire ne se pose généralement pas
devant le tableau clinique qui comporte
une dilatation et une tortuosité veineuse
avec des hémorragies en flammeches
réparties sur I’ensemble du territoire
occlus, parfois associées a des nodules
cotonneux (fig. 24).

Fig. 24: (Edeme papillaire accompagné d’hémor-
ragies en flammeéches réalisant un tableau d'occlu-
sion de la veine centrale de la rétine.

2. Les pathologies inflammatoires
du segment postérieur avec cedéme
papillaire

Toutes les uvéites postérieures peuvent
étre accompagnées d’cedéme papillaire
et, dans certaines pathologies (fig. 25),
I"uvéite postérieure peut s’accompagner
de neuropathie optique [10].

Fig. 25: (Edéme papillaire, la présence d'un discret
syndrome inflammatoire du segment antérieur (fins
précipités rétrodescemétiques, Tyndall fin) oriente
vers une uvéite postérieure.

B Conclusion

Le tableau initial de certaines patholo-
gies rétiniennes peut orienter vers une
neuropathie optique. La présence de
métamorphopsies, I’examen attentif du
fond d’eeil, la topographie de I’atteinte
du champ visuel centrée sur le point
de fixation, I’altération de la vision des
couleurs qui intervient plus tardivement
que celle de I’acuité visuelle, I’absence
de signe de Marcus Gunn, la tomogra-
phie par cohérence optique maculaire
et parfois I’électrorétinogramme altéré
permettent de redresser le diagnostic.

BIBLIOGRAPHIE

1. ArRNAUD C, BUrszTyYN J, CHARLIER ] et al.
Déficits visuels. Dépistage et prise en
charge chez le jeune enfant. Expertises
collectives, Ed by INSERM, 2002,
398pp et synthese de 52 pp.

2. Mouriaux F, DEFOORT-DHELLEMMES S,
Kocuman F et al. Le pithiatisme ocu-
laire chez I’enfant et ’adolescent. J Fr
Ophtalmol, 1997;20:175-182.

3. LaMBERTUS S, vaN HUET RA, Bax NM
et al. Early-onset stargardt disease: phe-
notypic and genotypic characteristics.
Ophthalmology, 2015;122:335-344.

4. CornisH KS, Reppy AR, McBain VA.
Concentric macular rings sign in
patients with foveal hypoplasia. JAMA
Ophthalmol, 2014;132:1084-1088.



5. Francis PJ , MariNescUu A, Frrzke FW

et al. Acute zonal occult outer retinopa-
thy: towards a set of diagnostic criteria.
Br ] Ophthalmol, 2005;89:70-73.

6. PELLEGRINI F, INTERLANDI E. A case of

multiple evanescent white dot syn-
drome misdiagnosed as optic neuritis:
Differential diagnosis for the neurol-

réalités Ophtalmologiques — n°® 252_Mai 2018

in the assessment of the eye and visual
system in the era of advanced imaging.
Clin Exp Optom, 2014;97:99-115.

. LEeH, Prouprock FA, GortLoB 1. Pediatric

Optical Coherence Tomography in
Clinical Practice-Recent Progress.
Invest Ophthalmol Vis Sci, 2016;57:
69-79.

10. Gurta V, SHOUGHY SS, MAHAJAN S et al.
Clinics of ocular tuberculosis. Ocul
Immunol Inflamm, 2015;23:14-24.

ogist. J Neurosci Rural Pract, 2016;7: 9. LawraoMm C, Smrra PE, Wip JM. Nasal

283-285. retinal nerve fiber layer attenuation:
7. WHaTHAM AR, NGUYEN V, ZHU Y et al. a biomarker for vigabatrin toxicity.

The value of clinical electrophysiology Ophthalmology, 2009;116:565-571.

L’auteur a déclaré ne pas avoir de conflits
d’intéréts concernant les données publiées
dans cet article.

D

4G

zes JOURNEES INTERACTIVES DE FORMATION
DE REALITES OPHTALMOLOGIQUES

= Jeudi 31 janvier 2019

Surface oculaire (Matin)

(Edemes maculaires (Aprés-midi)

= Vendredi 1°" févri
De linterfac ;i;tréo-rétinienne au viti
Contacto

A

JEUDI 31 JANVIER

ET VENDREDI 1" FEVRIER 2019
CENTRE EVENEMENTIEL — COURBEVOIE

5 YAm T

I_‘“I T T—

T Tl Il T



