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Le glaucome de |'adulte jeune

La prévalence globale du glaucome primitif a angle ouvert (GPAO) est de 1 a 3 % en Europe,
mais peut aller jusqu’a 9 % dans les Caraibes ou en Afrique. Cependant, elle est variable suivant I’age
et augmente progressivement: 0,6 % entre 40 et 49 ans, 1,5 % entre 50 et 59 ans pour augmenter
a 2,7 % entre 60 et 69 ans, 5,1 % entre 70 et 79 ans et 7,3 % aprés 80 ans. En pratique, le GPAO de
I’adulte jeune est donc extrémement rare avant 40 ans. |l faut donc rechercher une autre cause de
glaucome, au premier rang desquels on trouve les glaucomes secondaires, qui ont un traitement et
une évolution spécifiques. En effet, le glaucome de I’adulte jeune pose un probléme de prise en charge
puisque I'espérance de vie est longue et que les formes cliniques du jeune sont plus souvent évolu-
tives. La pression cible est donc trés basse avec nécessité d’un traitement trés efficace d’emblée.
C’est la raison pour laquelle le traitement du glaucome du jeune adulte est volontiers chirurgical.

H. BRESSON-DUMONT
Institut Glaucome, NANTES.

uisque le GPAO est extrémement
P rare chez le jeune, il faut absolu-

ment chercher une étiologie parti-
culiére, pourqualifierle glaucome, et c’est
I’examen clinique rigoureux, en particu-
lier I'interrogatoire et la gonioscopie, qui
vont orienter le diagnostic:
—interrogatoire policier: circonstance de
survenue, ATCD familiaux de glaucome
(fratrie, descendant), ATCD traumatique
dans]’enfance, crises subaigués évoquant
une hypertonie (HTO) ou un blocage,
ATCD de chirurgie oculaire, de traitement
cortisonique;
—acuité visuelle: myopie, hypermétropie,
baisse de I’acuité visuelle progressive ou
brutale;
—biomicroscopie: recherche de pigments
rétrodescemétiques, de précipités, de
vaisseaux anormaux, évaluer la profon-
deur de chambre antérieure, anormale-
ment large ou au contraire étroite avec
signe du limbe, une anomalie ou un défect
pupillaire;
— gonioscopie: ouverture de 1’angle
(convexe ou concave), pigmentation anor-
male, récession, synéchies ou dysgénésie.

Bien sir, il faut ajouter un examen
exhaustif du nerf optique associé a une

analyse du fond d’ceil, un examen struc-
turel des fibres nerveuses rétiniennes
et du complexe ganglionnaire, com-
plété par un examen fonctionnel avec
le champ visuel. Ces derniers examens
objectivant les atteintes glaucomateuses,
et si possible I’évolutivité du glaucome.

11 est primordial de définir le type de
glaucome (pigmentaire, traumatique,
juvénile, cortisonique...) pour adapter
le traitement au mieux, sachant qu’il ne
faut pas perdre de vue que ’espérance
devie est longue, le trabéculum souvent
lésé de fagon importante, et qu’il faut
donc traiter de fagon efficace d’emblée

(fig. 1) [1].

1. Le glaucome pigmentaire

La prévalence du syndrome de disper-
sion pigmentaire (DP) est de 2,45 %,
avec une incidence de 4,8/100000
par an. Elle est plus fréquente, chez
I’homme (58 4 67 % des DP), chez les
myopes (38 & 100 % selon les études),
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Fig. 1: Place du glaucome de l'adulte jeune sur le schéma du calcul de la pression intraoculaire cible proposé

par UEGS. D'apres [1].

est généralement bilatéral (90 %) et
souvent asymétrique. La dispersion
pigmentaire correspond a une accu-
mulation de grains de mélanine dansle
trabéculum, entrainant une diminution
de la fonction trabéculaire [2]. A 1’ori-
gine de cette dispersion, on retrouve
une configuration anatomique oculaire
particuliere, une concavité irienne
constitutionnelle qui entraine un
contactirido-cilio-zonulaire et donc un
bloc pupillaire inverse. Il y aurait donc
une libération de pigment, provenant
de I’épithélium postérieur de l'iris. La
DP apparait entre 20 et 30 ans, évolue
pendant quelques années puis diminue
apres 50 ans. En effet, la quantité de
pigment sur la face postérieure de I'iris
diminue et le bloc pupillaire inverse
disparait parallelement a 1’épaississe-
ment progressif du cristallin avec I’age.
Au fil du temps, aprées 50 ans puisque
la dispersion pigmentaire n’est plus
entretenue, les pigments sont progressi-
vement éliminés par le trabéculum. On
peut donc voir des glaucomes éteints
chezla personne agée, avec une atteinte
anatomo- fonctionnelle séquellaire de

glaucome, sans hypertonie, ni pigmen-
tation anormale de I’angle.

A la phase aigué, on reconnait la DP aux
faisceaux de Krukenberg, visibles sur la
moitié inférieure de la face postérieure
de la cornée, a I’atrophie de 1’épithé-
lium postérieure de la partie moyenne
del'iris, visible en transillumination [3].
Onretrouve des pigments dans ’humeur
aqueuse plus particulierement dans cer-

Fig. 2: Gonioscopie: dispersion pigmentaire.

taines situations (sport, dilatation), surla
face antérieure du cristallin, surles fibres
zonulaires, la hyaloide antérieure (ligne
de Scheie). En gonioscopie, I’aspect est
caractéristique: on note des dépéts trabé-
culaires en bande dense, antérieures a
I’éperon scléral rarement jusqu’a I’an-
neau de Schwalbe, plus importants en
inférieur (fig. 2).

L’encombrement trabéculaire provoque
une HTO dans seulement environ 20 %
des DP, avec une grande variabilité de la
PIO, qui évolue par pics importants (pou-
vant aller jusqu’a 40 mmHg). On peut
retrouver a l’interrogatoire des signes
d’HTO aigué en particulier a ’effort
violent: brouillard visuel, halos colo-
rés, mais les pics sont parfois asympto-
matiques, avec un risque de découverte
du glaucome a un stade tardif.

Le glaucome pigmentaire est directe-
ment fonction de la durée et de I'impor-
tance des pics d’HTO. La prévalence
estde 14 1,5 % des cas de glaucome
(1,4/100000 par an), il survient dans 15 &
25 % des cas de DP. C’est la cause la plus
fréquente des glaucomes secondaires de
I’adulte jeune, il est plus fréquent chez
I’homme (2,4/1) etapparait plus précoce-
ment chez ’homme (37 ans contre 51 ans
chezla femme).

Les principes du traitement du glaucome
pigmentaire sont résumés tableau I1[4].
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Pas de traitement,
surveillance annuelle
Iridotomie périphérique si
concavité irienne

DP sans
hypertonie

Iridotomie périphérique si
concavité irienne
+ traitement médical

DP avec

hypertonie

Trabéculoplastie
traitement médical
+ iridotomie périphérique

GP modéré

GP évolué Intervention filtrante

Tableau II: Dispersion (DP) et glaucomes pigmen-
taires. Recommandations thérapeutiques en fonction
du stade évolutif. D'apreés le rapport SFO 2014 [4].

IIn’est pas licite de traiter une dispersion
pigmentaire sans hypertonie. Mais une
surveillance réguliére s'impose d’autant
que le patient est jeune et que ’appari-
tion des pics d’hypertonies peut étre
brutale. En cas d’apparition d'une HTO,
cela signifie que la capacité de résorp-
tion du trabéculum est dépassée, il faut
diminuer la dispersion pigmentaire en
levant le bloc pupillaire inverse par une
iridotomie périphérique (surtout si le
patient a moins de 45 ans). Une trabé-
culoplastie douce au laser SLT douce
peut alors régulariser la tension — en
raison du risque inflammatoire impor-
tant, le laser doit étre peu dosé. Il faut a
tout prix éviter le passage en glaucome
car le glaucome pigmentaire est tres
évolutif, entrainant des atteintes graves
pour lesquelles il faut souvent recourir
a la chirurgie, d’autant que les patients
sont jeunes. La surveillance des DP est
donc primordiale, et il faut informer les
patients du risque évolutif.

2. Le glaucome traumatique

Le glaucome traumatique est la premiére
cause de glaucome chez ’adulte jeune
avec la dispersion pigmentaire. Deux
cas se présentent, [’hypertonie oculaire
immeédiate et le glaucome a distance du
traumatisme initial.

Juste apres le choc, 'HTO peut étre
immédiate et I’étiologie ne fait aucun
doute. L'importance et la durée de I'hy-
pertonie est directement liée au degré de

00 recul de ['angle post-traumatique

Gonioscopie bilatérale et comparalive

Fig. 3: Gonioscopie comparative: recul de 'angle. L'eeil droit présente un glaucome traumatique.

lésion iriennes et angulaire, et al’'impor-
tance de I’hyphéma.

Le probleme se pose plus a distance,
avec la découverte d’un glaucome
avancé souvent unilatéral. Il s’agit
classiquement d’un jeune homme de
30-35 ans, et la contusion dans ’en-
fance a été le plus souvent oubliée (27
a 48 % des cas). Le diagnostic se fait
sur I’interrogatoire, I’examen soigneux
comparatif de la face, de la pupille
(rupture du sphincter, mydriase aré-
flexique), de I'iris (iridodialyse), de
I’angle (récession, cyclodialyse), de
la zonule qui peut étre partiellement
rompue et du cristallin éventuellement
sub-luxé (fig. 3).

Le trabéculum est définitivement
lésé, 'HTO est souvent importante,
et le glaucome évolutif [5]. Le recours
a la chirurgie est donc le plus souvent
nécessaire d’autant que les patients sont
jeunes.

3. Le glaucome cortisonique

Le glaucome cortisonique peut survenir
quelle que soit la voie d’administration
des corticoides, systémique ou locoré-
gionale (péri- ou intraoculaires topiques,
oraux ou inhalés, ORL ou bronchique) et
méme en cas d’hyperproduction endo-
gene de glucocorticoides (syndrome de
Cushing). 1l est fonction de la molécule
utilisée, la concentration, le temps d’ex-
position, le mode d’administration et
I’age des patients.

En fait, la cortico-sensibilité est relative-
ment fréquente puisque qu’un tiers de la
population générale non glaucomateuse et
90 % des patients glaucomateux peuvent
développerune hypertonie cortisonique.
Elle est souvent bilatérale et symétrique.
La cortisone entraine des modifications
profondes de I’architecture du trabécu-
lum, provoquant une diminution de I'éva-
cuation de ’humeur aqueuse [6].

Apres une phase de latence variable (4 &
6 semaines en application topique ocu-
laire, 3 mois en administration per os,
plusieurs mois en inhalation), ’hyperto-
nie oculaire apparait. Elle est réversible
a l’arrét de I’administration des gluco-
corticoides, jusqu’a un certain point,
mais reprend sans phase de latence sila
cortisone est réintroduite. Les séquelles
glaucomateuses sont proportionnelles a
la durée de 'HTO, les lésions trabécu-
laires devenant définitives [7].

La cortico-sensibilité est facteur de
risque majeur de développer un GPAO,
il faut donc surveiller et informer les
patients qui ont monté leur PIO apres
exposition aux glucocorticoides.

4. Les glaucomes secondaires
“évidents”

L’adulte jeune peut aussi bien sir, déve-
lopper tous les glaucomes secondaires,
mais le diagnostic est souvent évident en
raison du contexte particulier. Peuvent
se voir les glaucomes secondaires aprés
chirurgie (décollement de rétine, greffe,



complication chirurgicale...), inflam-
mation (uvéite, Syndrome de Posner-
Schlossman, cyclite hétérochromique
de Fuchs, kérato-uvéite herpétique).

Les syndromes malformatifs du segment
antérieur comme le syndrome irido-
cornéo-endothéliaux (atrophie essen-
tielle de I'iris, syndrome de Chandler,
syndrome de Cogan-Reese) ou une aug-
mentation de la pression veineuse épis-
clérale comme dans le Sturge Weber,
donnent le plus souvent des glaucomes
unilatéraux. C’est le contexte, I’examen
clinique et en particulier la gonioscopie
qui objectivera les 1ésions angulaires.

Le glaucome juvénile apparait dans
I’enfance, entre 5 et 18 ans, mais est
en fait tres rare. Il représente 6 % des
glaucomes primitifs, et I'incidence est
de 0,32/100000 des sujets de moins de
20 ans. Il s’agit d’'une maladie hérédi-
taire, autosomique dominante, a forte
pénétrance. Plusieurs génes ont été
identifiés: 5 loci GLC1 sont impliqués.
Le GLC1A (1q24.3- q25) est associé au
geéne codant la myociline représente
10 % environ des cas. On retrouve une
prédominance masculine (2/1) et une
plus forte proportion de myopie (supé-
rieure a — 3 dioptries dans 73 % des cas
deglaucome juvénile, — 6 dioptries dans
40 %).

L'HTO est rapidement trés élevée, supé-
rieure a 40 mmHg mais on ne retrouve
ni buphtalmie, ni strie d’Haab, car la
maladie apparait aprés 3 ans. Il s’agit
d’une anomalie du développement du
trabéculum mais des goniodysgénésies
minimes (procés ou trabécules iriens trés
épais, une insertion haute (ou antérieure)
de la racine de I’iris) ne sont observées
que dans deux tiers des cas.

Le diagnostic se fait sur le contexte fami-
lial (glaucome juvénile a toutes les géné-
rations), la forte hypertonie, I’évolution
rapide et la gonioscopie. Le traitement
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est chirurgical car le potentiel évolutif
est majeur.

I ne faut pas les confondre avec les cor-
néo-irido-trabéculo dysgénésies comme
le syndrome d’Axenfeld-Rieger qui est
reconnaissable a I’aspect particulier du
segment antérieur.

Certains glaucomes peuvent se dévelop-
perchezunadulte jeune mémesi, le plus
souvent, ils apparaissent plus tard dans
lavie.

1. Le glaucome myopique

Le glaucome du myope fort est un
glaucome grave qui apparait le plus sou-
vent chez!’adulte vers1’dge de 40 ans. Le
risque augmente avec le degré de myopie.
Il est multiplié par 3 en cas de myopie
forte, la prévalence est de 6 % pour les
myopies inférieures a -3 dioptries, mais
passea 11 % pour une myopie supérieure
amoins 6 dioptries, et 28 % silalongueur
axiale est supérieure a 29 mm [8].

Du fait des 1ésions myopiques associées
auxlésions glaucomateuses, il existe une
grande difficulté diagnostique. En effet,
lamesure de la PIO est souvent sous-éva-
luée en raison de la rigidité sclérale
modifiée (et plus encore en cas de chirur-
gieréfractive antérieure). L'analyse de la
papille estdifficile du fait dela fréquence
importante de papilles dysmorphiques
et de la quasi absence d’excavation, car
la lame criblée est propulsée en avant.
Dans la mesure ot les analyseurs de la
téte du nerf optique sont souvent mis en
défaut, ’'examen soigneux de la papille
au biomicroscope apres dilatation est
primordial. L’analyse précise de la forme
dela papille permet de mieux interpréter
lerésultat OCT, qu’il faut optimiser avec
I’analyse conjointe du complexe macu-
laire ganglionnaire. Le champ visuel
reste un élément clé du diagnostic et de
la surveillance. Il faut savoir différencier

les atteintes glaucomateuses spécifiques
(ressaut nasal, scotome paracentraux,
scotome arciforme, qui garde des limites
trés précises avec le méridien horizon-
tal) et toujours prendre en compte les
atteintes choriorétiniennes qui peuvent
interférer.

Le principe du traitement est de tou-
jours considérer le glaucome du myope
fort comme un glaucome grave et évolu-
tif, la PIO cible étant basse (inférieure a
18 mmHg).

2. Les glaucomes a angle fermé du
jeune

Le glaucome a angle fermé peut surve-
nir chez I’adulte jeune. Cependant, les
formes trés précoces sont le plus souvent
en rapport avec un iris plateau puisque
dans la forme habituelle du GFA, la taille
du cristallin joue un réle majeur, absent
chez le jeune. C’est la gonioscopie avec
gonioscopie dynamique qui fait le dia-
gnostic. On retrouve un aspect caracté-
ristique en double bosse, parfois associé
a des séquelles pigmentaires d’apposi-
tion irido-trabéculaire intermittentes et
des synéchies.

L'iris plateau survient classiquement chez
une femme jeune, 30450 ans, peu hyper-
métrope. Les circonstances de découverte
sont diverses: la crise aigué de blocage
de I’angle, une crise subaigués dont les
signes fonctionnels sont souvent peu évo-
cateurs, mais le plus souvent de décou-
verte systématique, devant une altération
glaucomateuse. La chambre antérieure
est profonde au centre avec néanmoins
un signe du limbe. A lagonioscopie, I’as-
pect de double bosse dynamique, peut
cohabiter avec un bloc pupillaire (fig. 4).

C’est 'UBM [9] qui fera le diagnostic de
certitude et différencie le syndrome d’iris
plateau (fermeture directe de I’angle en
dilatation malgré une IP, secondaire a
des anomalies de forme et de position du
corps ciliaire et de laracine del’iris) et la
configuration d’iris plateau (qui associe
en plus un bloc pupillaire).
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Iris plateau : double bosse a la gonioscopie dynamigue

Fig. 4: Gonioscopie dynamique: aspect en double bosse. A la pression sur le verre de gonioscopie, on voit la
dépression de liris au niveau de sa partie moyenne car le proces ciliaire, trop en avant, empéche la dépres-
sion de l'iris a sa partie périphérique. C'est l'aspect caractéristique d'un iris plateau.

En pratique: devant un plateau avec
angle étroit, il faut toujours commencer
par I'IP pour lever le bloc pupillaire asso-
cié, ce qui peut suffire a résoudre le pro-
bleme dansla configuration iris plateau.
Si la réouverture de 1’angle est insuffi-
sante, il faut proposer une iridoplastie.
Lebut est d’éviter la constitution de syné-
chies antérieures définitives qui préci-
piteraient I’évolution vers le glaucome
chronique a angle fermé, potentielle-
ment tres évolutifs et difficile a prendre
en charge chirurgicalement (risque de
complication, en particulier de glaucome
malin). Quoiqu’il en soit, la surveillance
avieestindispensable car le cristallin va
grossiravec I’dge, provoquant a nouveau
la fermeture de I’angle. Il faut donc sur-
veillerla fleche cristallinienne qui estun
bon indicateur, pour savoir quand il faut
pratiquer ’extraction du cristallin.

3. Le glaucome a pression normale,
glaucome vasospastique

Le glaucome a pression normale (GPN)
peut survenir chez’adulte jeune (fig. 5).
Une forme particuliére survient chez
la femme jeune qui souffre de migraine
et syndrome de Raynaud. Le glaucome
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Fig. 5: Particularité dans le glaucome a pression normale. L'excavation se présente plus volontiers sous forme d'une encoche de 'anneau neurorétinien, on retrouve
plus souvent des hémorragies du bord neurorétinien. Les scotomes du champ visuel sont plus volontiers paracentraux, profonds, proches du point de fixation.
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vasospastique [9-10] est moins dépen-
dant de la PIO, car il existe un déficit de
I’autorégulation vasculaire. Ces femmes
jeunes ont un profil clinique particu-
lier: mince, masse corporelle basse,
active. Elle présente des troubles vas-
culaires, a type d’hypotension artérielle
systémique, d’extrémités froides, de
migraines, une sensation diminuée de la
soif, des difficultés a 'endormissement.
Méme si ces formes sont moins dépen-
dantes delaPIO, il est nécessaire de bais-
ser cette derniere de 30 % et d’envisager
une chirurgie hypotonisante en cas d’hé-
morragie dubord neurorétinien, de varia-
bilité tensionnelle importante (objectivée
par une courbe nycthémeérale) ou si le
glaucome évolue rapidement [11].

B Conclusion

Le glaucome primitif a angle ouvert de
I’adulte jeune est peu fréquent. Il faut
rechercher systématiquement une étio-

logie, principalement le glaucome pig-
mentaire et le glaucome traumatique.
Cependant, de nombreux glaucomes
secondaires peuvent se voir. C’est ’exa-
men clinique soigneux qui va faire le
diagnostic du type de glaucome, en
particulier I'interrogatoire et la gonios-
copie comparative. Chaque forme de
glaucome a un traitement spécifique
(glaucome pigmentaire, glaucome a
angle étroit). Cependant, le glaucome
de I’adulte jeune est potentiellement
grave et évolutif d’autant que 1’espé-
rance de vie est longue. Il faut donc
mettre en ceuvre un traitement efficace
d’emblée, tout en veillant a respecter la
qualité de vie. Il ne faut pas hésiter a
recourir a la chirurgie pour les glauco-
mes trés hypertones, graves, proches
des points de fixation ou évolutifs, ou si
le traitement local est mal supporté car
les patients sont jeunes et en activité.
La surveillance sera de toute fagon trés
rapprochée en pensant toujours a une
gestion au long cours.

BIBLIOGRAPHIE

1.European Glaucoma
Terminology and Guidelines
for Glaucoma, 4th Edition.
PubliCommed.2014. Savona, Italy.

2. KarickHorr JR. Pigmentary disper-
sion syndrome and pigmentary glau-
coma: a new mechanism concept, a
new treatment, and a new technique.
Ophthalmic Surg, 1992;23:269-277.

3. Scuee HG, CaMeroN JD. Pigment disper-
sion syndrome: a clinical study. Br J
Ophthalmol, 1981;65:264-269.

4. Renarp JP, SeLLem E. Rapport annuel
SFO: Glaucome Primitif a angle ouvert,
ed Elsevier Masson, 2014.

5. Kaurman JH, ToLrin DW. Glaucoma after
traumatic angle recession. A ten- year
prospective study. Am J Ophthalmol,
1974,78:648-654.

6. WornINGER R]J, CLark AF. Effects of glu-
cocorticoids on the trabecular mesh-
work : towards a better understanding
of glaucoma. Progress in Retinal and
Eye Research, 1999;18:629-667.

7. Kersey JP, BRoapway DC. Corticosteroid-
induced glaucoma : a review of the lit-
erature. Eye, 2006;20:407-416.

8.Jonas JB, Martus P, Buppe WM.
Anisometroia and degree of optic nerve
damage in chronic open- angle glau-
coma. Am J Ophthalmol, 2002;134:
547-551.

9. Kumar RS, Baskaran M, CuHew PTK
et al. Prevalence of plateau iris in
primary angleclosure suspects (an
ultrasound biomicroscopy study).
Ophthalmology, 2008;115:430-434.

10. ANDErRSON DR. Autoregulation in glau-
coma.— in Drance S ed, international
symposium on glaucoma ocular blood
flow and drug treatment. Baltimore:
W&W, 1992; 82-89.

11. BrRoapway DC, DraNcE SM. Glaucoma and
vasospasme. Br ] O, 1998;82:855-856.

Society:

L’auteure a déclaré ne pas avoir de conflits
d’intéréts concernant les données publiées

dans cet article.



