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Fond d’ceil anormal de I'enfant

RESUME: La recherche et I’analyse d’anomalies du fond d’ceil de I’enfant nécessite une bonne dilata-
tion pupillaire. S’il faut privilégier le tropicamide, celui-ci est souvent insuffisant chez les plus jeunes
du fait de I'immaturité du sphincter irien. Il faut avoir recours a des collyres mydriatiques, a un dosage
adapté a I’age et aux antécédents de I’enfant. Lexamen, effectué de préférence en ophtalmoscopie
indirecte, doit étre complété par une imagerie multimodale dans laquelle I’OCT et I’autofluorescence

tiennent une grande place.

Ce bilan clinique et paraclinique permet de différencier au niveau papillaire des anomalies constitu-
tionnelles ou des atteintes acquises (inflammatoires, surélévations papillaires, atrophies optiques).
Les anomalies rétiniennes entrent dans plusieurs groupes: constitutionnelle, dysplasie ou dystrophie
vitréorétinienne, infectieuse, tumorale vasculaire ou dégénérative.
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fond d’ceil est d’autant plus préoc-

cupante chez ’enfant que celui-ci
estplusjeune. A cet age, il peut manquer
des éléments cliniques, tels que I’acuité
visuelle, ou paracliniques importants
pour porter le diagnostic du fait des dif-
ficultés d’examens. Or, certaines de ces
anomalies peuvent parfois nécessiter
une prise en charge urgente.

I a découverte d’'une anomalie du

Il est donc important de savoir diagnos-
tiquer les principales anomalies du
fond d’ceil, ou du moins de savoir quels
examens demander pour arriver a poser
un diagnostic aussi précis que possible.
Apres avoir rappelé quelques notions
sur les techniques d’examen du fond
d’ceil, nous présenterons les anomalies
papillaires, avant de s’intéresser a celles
de la rétine. Ces anomalies entrent dans
5 groupes: les malformations congéni-
tales, les l1ésions infectieuses, les anoma-
lies vasculaires congénitales ou acquises,
les dégénérescences et les tumeurs.

Examens clinique
et paraclinique

>>> L'obtention d’une dilatation suf-
fisante est fondamentale pour pouvoir

réaliser un examen du fond d’ceil dans
de bonnes conditions et apprécier au
mieux les caractéristiques d’éventuelles
anomalies. Or, il est parfois difficile d’ob-
tenir une dilatation optimale chez les
jeunes enfants, du fait de 'immaturité du
sphincter irien. De plus, il faut prendre
des précautions dans le choix des col-
lyres et des dosages utilisés en fonction
del’age de I’enfant.

Si le tropicamide reste le collyre utilisé
de premiere intention, il peut étre néces-
saire d’associer de la phényléphrine.
Seul le dosage a 2,5 % doit étre utilisé
enraison desrisques cardiaques de cette
molécule. De plus, il estrecommandé de
n’instiller qu'une seule goutte et ne pas
renouveler I'instillation chez les enfants
de moins de 2 ans. Une surveillance
cardio-respiratoire et tensionnelle est
fortement préconisée en cas d’utilisa-
tion chez les prématurés et les nourris-
sons. L'utilisation de la forme a 10 % est
contre-indiquée parI’ANSM avant I’4ge
de 12 ans. Le recours a I’atropine 0,3 %
avant 2 ans et 0,5 % au-dela n’est préco-
nisé que lorsqu’un examen de la réfrac-
tion objective sous cycloplégie doit étre
associé. Rappelons que l'utilisation du
cyclopentolate est contre-indiquée avant
l’age d’1 an.
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>>> L’examen du fond d’eil en lui-
méme pose peu de probléme et peut étre
effectué, de préférence en ophtalmos-
copie indirecte, indifféremment sur un
enfant allongé chez les plus jeunes ou
des que possible a la lampe a fente. Cet
examen est parfois difficile, mais il faut
savoir prendre le temps car ’enfant peut
finir par se calmer ce qui facilite I’analyse
deslésions. Lerecours a une sédation ou
auneanesthésie générale doit étre limité
et de préférence réservé aux cas nécessi-
tantun geste technique (tel qu'une prise
de tonus oculaire) ou opératoire associé.
Enfin, chezles prématurés, les systemes
de caméra permettent un suivi aisé avec
une bonne qualité d’images [1].

>>> Les examens complémentaires
sont actuellement indispensables pour
préciser au mieux la nature des anoma-
liesretrouvées. Il est tout a fait possible
de réaliser précocement des examens
en autofluorescence, malgré I’éblouis-
sement induit, des OCT maculaires ou
des fibres optiques ou des rétinogra-
phies permettant de juger de 1’évolu-
tion [2]. Par contre, les angiographies
etlesbilans électrophysiologiques sont
plus difficiles a obtenir chezles enfants
plus jeunes et peuvent nécessiter des
techniques particulieres.

Particularité du fond d’ceil
normal de I’enfant

Le fond d’eeil normal de ’enfant pré-
sente quelques particularités qu’il faut
connaitre pour ne pas demander des exa-
mens complémentaires inutiles.

Les papilles des enfants a la naissance
et dans les premiéres semaines de vie
sont plus péles que celles des enfants
plus 4gés. Rappelons que I’excavation
papillaire est absente ou inférieure ou
égalea 0,1. Larétine peut présenter des
reflets importants, proches de I’aspect
en bave d’escargot au niveau maculaire.
Ces reflets restent présents plusieurs
années et diminuent progressivement
avec l’age.

B Anomalies papillaires
1. Les anomalies constitutionnelles

Lesanomalies constitutionnelles de forme
oudemorphologie des papilles sont mul-
tiples. Outre I’exceptionnelle aplasie du
nerfoptique due a une involution plus ou
moins tardive au cours de la vie embryon-
naire du nerf optique, il s’agit de:

e La dysversion papillaire, sans cause
génétique connue, associant une obli-
quité en temporal inférieur de la papille
etun amincissement choriorétinien infé-
rieur. Dans les formes séveres, ’émer-
gence des vaisseaux est anormale et il
peut exister un croissant de scléere ou de
choroide nue en souspapillaire [3].

e L’hypoplasie papillaire, de taille
variable (fig. 1) [4]. Il est admis qu'une
papille dont la surface est inférieure a
2 déviations standards de la moyenne,
ou dont le rapport entre la distance
interpapillo-maculaire sur le diameétre

Fig. 1: Hypoplasie papillaire.

papillaire est inférieur & 3, est hypo-
plasique [5, 6].

e Le colobome papillaire, di & une fer-
meture anormale génétiquement déter-
minée de la fente embryonnaire, tout
comme le colobome choriorétinien par-
fois associé (fig. 2). Sa mise en évidence
doit faire réaliser un bilan incluant une

Fig. 2: Colobomes. A: vaste colobome choriorétinien englobant la macula et la papille; B: petit colobome
choriorétinien souspapillaire (fleche); C: colobome papillaire; D: colobomes papillaires et choriorétiniens
étagés en inférieur de la papille.



réalités Ophtalmologiques — n° 266_Novembre 2019

neuro-imagerie, un audiogramme, un
bilan cardiaque et rénal, régulierement
répété s’il estnormal. Ce colobome varie
d’un simple amincissement inférieur de
I’'anneau neuro-rétinien dans les formes
minimes, a une large excavation intéres-
sant la portion supérieure de la papille
dans les cas séveres. Il doit étre différen-
cié d’'une excavation glaucomateuse.

o La“papilleen fleur deliseron” ou “mor-
ningglory syndrome”, généralement uni-
latérale (fig. 3). Elle est caractérisée parun
disque papillaire anormalement grand,
aux parois constituées de graisse et de
tissumusculaire lisse, et comportant une
vaste excavation souvent comblée par du
tissu glial blanchétre d’oti émergent les
vaisseaux rétiniens de fagon radiaire. Le
pronostic visuel est sombre et il existe
un risque de décollement rétinien plan
péri-papillaire, pouvant s’étendre a la
région maculaire. Une mutation du géne
PAXE6 est volontiers retrouvée.

o Le staphylome papillaire, caractérisé
par une papille d’aspect normal mais
située dans un plan postérieur par rap-
port a celui de la sclére, avec étirement
des fibres optiques (fig. 4). Il s’accom-
pagne parfois d’anomalie de la ligne
médiane arechercher en neuro-imagerie.

o La fossette colobomateuse, caractéri-
sée par une excavation souvent unique,
proche du bord temporal de la papille
mais séparée de 1’excavation physio-
logique. Elle donne parfois naissance
a une arteére cilio-rétinienne et peut se
compliquer d’'un décollement rétinien
(DR) plan pouvant s’étendre jusqu’a la
macula, parfois spontanément résolutif.

2. Les papillites

Elles n’ont pas de réelle particularité chez
I’enfant dans leur présentation clinique.
Par contre, les étiologies sont différentes.
La distinction formelle avec les névrites
rétrobulbaires est souvent artificielle
comme le démontrent les études en OCT
de ces deux formes d’atteinte du nerf
optique. Les étiologies de ces atteintes du

Fig. 3: Papille en fleur de liseron.

Fig. 4: Staphylome papillaire. A: aspect en scanner
de l'origine des deux nerfs optiques; B: staphylome
papillaire.

nerfoptique sontmultiples. Elles sont soit
infectieuses: maladie de Lyme, borrélioses,
CMYV, toxoplasmose, etc., soit inflamma-
toires: sclérose en plaque, ADEM, névrites
optiques a anticorps anti-NMO ou a anti-
corps anti-MOG positives, etc.

3. Les cedémes papillaires de stase

Nous ne ferons que citer les cedémes
papillaires (OP) de stase dont la pré-
sence impose larecherche d'une étiologie
d’hypertension intracrdnienne, que
celle-ci soit tumorale ounon. Il faut donc
réaliser un bilan neuro-radiologique com-

plet avec des temps veineux tardifs en
IRM, afin d’éliminer une tumeurintracra-
nienne ou intrarachidienne et de recher-
cher une thrombophlébite cérébrale qui
peut survenir a tout ge, y compris chez
les nouveau-nés et les nourrissons. Les
causes de cetaccident varient en fonction
de I’dge de I’enfant. En I’absence d’ano-
malie neuroradiologique, il faut mesu-
rer la pression d’ouverture du LCR a la
recherche d’une hypertension intracra-
nienne “idiopathique”. Ces OP de stase
évoluentrapidement chezl’enfant. Facea
une papille “douteuse”, I’absence d’évo-
lution a 5 a 8 jours est en faveur d'une
petite papille charnue, colorée mais sans
dilatation des vaisseaux papillaires et a
bord net. En I’absence de traitement, les
OP de I’enfant évoluent également rapi-
dement vers une atrophie optique.

C’est pourquoi la découverte d 'une atro-
phie optique impose de pratiquer un
bilan identique a celui demandé face a
un OP. En I’absence de cause neurolo-
gique identifiée, il faut envisager une
neuropathie optique héréditaire, pou-
vant débuter a tout 4ge, quel que soit le
gene muté.

Citons les drusen papillaires, souvent
difficiles a objectiver chez I’enfant car
profonds, qui sont des diagnostics diffé-
rentiels de ’OP de stase. L’'analyse atten-
tive de la papille associée a’'OCT permet
d’éliminer un cedéme de stase.

Les 7 groupes d’anomalies
rétiniennes et vitréorétiniennes

1. Les pathologies d’origine vasculaire

>>> La rétinopathie des prématurés
(RDP) survient chez les grands préma-
turés a partir de la 4® semaine de vie et
impose une surveillance régulieére tant
que de la rétine n’est pas vascularisée
(fig. 5). Cette vascularisation est plus
tardive en temporal (zone I1I) qu’en nasal
(zonell). La classification de cette RDP en
5 stadesrepose sur’aspect des anomalies
rétiniennes dont il faut noter I’'étendue
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Fig. 5: Rétinopathie des prématurés. A: stade 1; B: stade 2; C: stade 3; D: stade 4; E: Stade 5; F et
G: complication a type de traction rétinienne et de pli maculaire.

Fig. 6: Pathologies vasculaires. A et B: drépanocytose; C: vitréo-rétinopathie exsudative familiale.

en quadrants horaires contigus ou non:
zone de démarcation entre rétine saine et
rétine périphérique grisatre avasculaire
(stade 1), apparition d’un bourrelet a la
limite de ces deux zones (stade 2), puis
de néovaisseaux sur celui-ci (stade 3).
L’apparition de ces néovaisseaux sur
plusieurs secteurs de ce bourreletimpose
une photocoagulation au laser pour évi-
terla survenue d’un DR tractionnel loca-
lisé (stade 4) ou généralisé (stade 5). Cette
RDP est parfois découverte a un stade
séquellaire de pli rétinien qui en consti-
tue également une forme mineure. Mais
ce pli rétinien n’est pas pathognomo-
nique des RDP et s’observe lors de nom-
breuses autres affections rétiniennes:
vitréorétinopathie exsudative familiale,
persistance du vitré primitifet dysplasie
vitréorétinienne.

>>> Les autres causes vasculaires sont
plus rares. La drépanocytose expose
au risque d’ischémie rétinienne péri-
phérique et de néovascularisation (fig.
6A et B). L'OCT retrouve volontiers
des anomalies a type d’amincisse-
ment de la rétine dans la région macu-
laire. La maladie de Coats, souvent
unilatérale, est une phacomatose vas-
culaire (fig. 7). Elle associe des télan-

Fig.7: Deux aspects de la maladie de Coats.
A: télangiectasies maculaires; B: exsudats.
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giectasies périphériques, confirmées en
angiographie a la fluorescéine, et qui
évoluent vers des exsudats rétiniens en
placards jaunatres et un DR exsudatif.
Son pronostic est réservé. Chez le grand
enfant, nous pouvons citer les angiomes
rétiniens de la maladie de von Hippel-
Lindau et les angiomes choroidiens de la
maladie de Sturge-Weber-Krabbe (fig. 8).
Nous ne ferons que mentionner !’in-
continentia pigmenti, dont ’aspect est
proche de celui de la vitréorétinopathie
exsudative familiale (VREF).

2. Les lésions tumorales

Elles sont dominées par le rétinoblas-
tome (fig. 9). Celui-ci réalise une lésion
blanche comportant des calcifications
intra-tumorales en échographie B ou
scanner. Il doit étre évoqué devant tout
DR de I’enfant [7]. Les autres tumeurs
sont plus rares, qu’il s’agisse d’ostéome
ou d’hamartome. Les phacomes de la
maladie de Bourneville réalisent éga-
lement des masses intrarétiniennes et
peuvent prendre un aspect pseudo-
tumoral.

3. Les dysplasies et dystrophies
vitréorétiniennes

>>> Les dysplasies vitréorétiniennes
se manifestent volontiers par la surve-
nue précoce de lésions rétiniennes a
type de DR, pouvant en imposer pour
une RDP de stade 4 ou 5 ou par I’exis-
tence d’'une masse rétinienne blanchatre
(pseudogliome). Ces dysplasies entrent
dans la cadre de pathologies générales
(maladie de Norrie, syndrome de Walker-
Warburg...).

>>> Les dystrophies vitréorétiniennes
associent des anomalies rétiniennes
et vitréennes bilatérales. Ce groupe de
pathologie comporte plusieurs patho-
logies d’origine génétique dont I’évolu-
tion peut étre grevée de complications
séveres.

e Lavitréorétinopathie exsudative fami-
liale se caractérise par des territoires

Fig. 8: Phacomes. A: phacome de la maladie de Bourneville; B: angiome rétinien de la maladie de Sturge-

Weber-Krabbe.

Fig. 9: Différents aspects de rétinoblastomes. A: tumeur exophytique; B et C: tumeur endophytique.

ischémiques périphériques bordés de
bouquetsnéovasculaires alalimite dela
rétine saine (sea fan) et des taches jaunes
sous-rétiniennes (fig. 6C) [8]. Elle peut se
compliquer de DR comme dans la RDP.

e Lerétinoschisisjuvénilelié al’X abou-
tit a la formation de logettes maculaires
enrayons deroue, souvent difficilement
détectables dans les premiéres années
de vie. Il s’y associe des schisis périphé-
riques apparaissant vers 10 ans et pou-
vant se compliquer de DR tractionnels et
d’hémorragies intraviréennes [9]. LOCT
est’examen de référence pour mettre en
évidence ces kystes rétiniens maculaires
et périphériques [10, 11].

e Le syndrome de Stickler associe a des
anomalies extra-oculaires (hypoacousie,
luxations) et & des anomalies cristalli-
niennes des lésions vitréennes a type de
cordages vitréens, des dégénérescences
palissadiques, des trous rétiniens et des

plages d’atrophie choriorétiniennes. Les
DR sont fréquents et se compliquent de
prolifération vitréorétinienne [12]. Le
syndrome de Wagner présente un aspect
vitréorétinien voisin.

4. Les pathologies dégénératives
rétiniennes

Les pathologies dégénératives réti-
niennes dont la symptomatologie sur-
vient plus ou moins t6t au cours de la
vie peuvent étre limitées a la région
maculaire dans le cadre de dystrophies
maculaires ou intéresser I’ensemble de
la rétine. Par contre, les anomalies réti-
niennes sont généralement d’apparition
tardive.

>>> Parmi les dystrophies maculaires,
il faut citer la maladie de Stargardt qui
entraine initialement un aspect en
bave d’escargot de la région maculaire,
associé a des taches blanches périphé-
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POINTS FORTS

lésions observées.

dont il faut tenir compte.

papillaires, atrophies optiques.

I Le choix des collyres mydriatiques et de leur dosage doit tenir
compte de l'dge de 'enfant et de leur AMM spécifique.

B Il est souhaitable d'associer au fond d'eeil différentes techniques
d'imagerie multimodale pour préciser au mieux la nature des

U Le fond d'eeil normal de l'enfant présente quelques particularités

I A coté des anomalies papillaires constitutionnelles, il peut étre
retrouvé des atteintes acquises: inflammatoires, surélévations

riques (fundus flavimaculatus) (fig. 10).
L’aspect en OCT et en autofluorescence,
avec perte de I’hypofluorescence macu-
laire ou un aspect en ceil de beeuf, aide
plus au diagnostic que le traditionnel
silence choroidien angiographique,

Fig. 10: Aspects de la maladie de Stargardt.

Fig. 11: Dystrophie des cones.

difficile a rechercher chez I’enfant
[13,14].1l en est de méme de 'ERG[15].

Citons également l’aspect en il de
beeuf de la dystrophie des cones (fig. 11)
et celui en ceuf sur le plat maculaire

Fig. 12: Albinisme.

de la maladie de Best. L’imagerie en
autofluorescence et en OCT ainsi que
I’électrophysiologie permettent de
confirmer le diagnostic.

>>>1’amaurose congénitale de Leber est
I’archétype des dystrophies rétiniennes
de I’enfant. La malvoyance est précoce.
Les anomalies cliniques (papille pale,
vaisseaux gréles, ostéoblastes) sont
absentes & la naissance et ne deviennent
évidentes qu’avec le temps. Néanmoins,
des lésions maculaires a type de pseudo-
colobome s’observent précocement
danslaforme due aux mutations du géne
NMNAT1[16]. Unbilan général est néces-
saire du fait du risque d’atteinte syndro-
mique dans le cadre de ciliopathies.

Lesrétinopathies pigmentaires donnent
une malvoyance plus ou moins précoce
et ’examen du fond d’ceil retrouve des
lésionsrétiniennes a type d’ostéoblastes
etun certain degré de gracilité artérielle.
Les papilles sont également pales. Il faut
aussi éliminer une forme syndromique
face a un tel tableau.

>>> L’hypoplasie maculaire est un dia-
gnostic rarement posé devant une alté-
ration du reflet fovéolaire au fond d’ceil
etune hypopigmentation du fond d’ceil.
C’est’OCT qui permet d’en confirmer la
présence et d’en préciser I'importance.

>>> Enfin, citons I’albinisme, fréquem-
ment associé a ’hypoplasie maculaire
(fig. 12).

5. Les colobomes choriorétiniens

Parfois associés a un colobome papil-
laire, les colobomes choriorétiniens sont
de taille variable. L’épargne ou I’atteinte
maculaire permettent d’expliquer les dif-
férents degrés d’altération de la fonction
visuelle (fig. 2).

6. Les atteintes d’origine infectieuse
Elles sont généralement facilement

retrouvées grace au contexte clinique et
a I’aspect ophtalmoscopique. Celui-ci
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Fig. 13: Lésion maculaire de toxoplasmose.

permet souvent de différencier les
lésions rétiniennes dues au toxoplasme
(fig. 13), au toxocara canis, a la rubéole
ou au cytomégalovirus (fig. 14).

7. Les anomalies constitutionnelles

Elles constituent le dernier groupe. Il
fautinclure lamembrane de Bergmeister,
reliquat de I’artére hyaloidienne en
regard de la papille, et les fibres a
myéline (fig. 15). Elles posent parfois des
problémes diagnostic vis-a-vis d’cedeme
papillaire. Elles sont généralement
asymptomatiques sauflorsqu’elles sont
volumineuses.
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