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Fossette colobomateuse: un diagnostic
a ne pas manquer en cas de
décollement séreux rétinien maculaire

RESUME : Pathologie rare et congénitale, la fossette colobomateuse (FC) apparait comme une dé-
pression grisatre circonscrite au niveau la lame criblée de la papille optique au fond d’eeil. Une
maculopathie secondaire a la FC (M-FC) peut apparaitre dans 25 a 75 % des cas. Une étude récente
de I’'International Retina Group montre que la M-FC peut survenir a tout age, en particulier chez la
personne agée, et ainsi étre confondue avec d’autres diagnostics, entrainant un retard de prise en
charge. En cas de décollement séreux rétinien et/ou de schisis maculaire, un examen de la papille au
fond d’ceil combiné a la réalisation de coupes OCT passant au niveau de la macula et du nerf optique
peut aider a mieux dépister la M-FC.

En I’absence de symptome, un suivi régulier et une auto-surveillance sont recommandés. En cas de
baisse d’acuité visuelle, une chirurgie par vitrectomie (associée ou non a divers gestes chirurgicaux)
semble étre la technique recommandée en premiére intention.

P.-H. GABRIELLE
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Save Sight Institute, The University of
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a fossette colobomateuse (FC)
L est un anomalie congénitale rare
visible au fond d’eeil comme une
dépression grisatre dunerfoptique, loca-
lisée auniveau de lalame criblée [1]. On

estime sa prévalence a 0,01-0,19 % dela
population [2].

La FC (ou optic disk pit en anglais)
correspond a une fermeture incom-
pléte de la fente embryonnaire asso-
ciée a une hernie de la rétine a travers
la lame criblée de la papille. Elle est
souvent décrite comme “un colobome
atypique et incomplet de la téte du nerf
optique” [1]. Contrairement a un colo-
bome qui affecte généralement la par-
tie inféronasale du nerf optique, la FC
touche généralement le bord temporal
du nerf optique. Elle est d’apparition
sporadique et unilatérale dans 85 a
90 % des cas [3]. Elle est habituelle-
ment asymptomatique en I’absence de
complication et découverte lors d’un
examen systématique du fond d’ceil.

Elle peut se compliquer dans 25 a 75 %
des cas d’un décollement séreux réti-
nien (DSR) et d’un schisis rétinien
maculaire responsable d’une baisse
d’acuité visuelle (AV). Alors appelée
maculopathie secondaire a une fossette
colobomateuse (M-FC) ou optic disk pit
maculopathyen anglais, elle surviendrait
le plus souvent entre 30 et 40 ans [3]. Une
étude récente de I'International Retina
Group (IRG) montre que la M-FC peut
survenir a tout dge, en particulier chez
la personne 4gée, et étre confondue avec
d’autres diagnostics comme par exemple
la dégénérescence maculaire liée a I’age
(DMLA) exsudative [4].

Les hypothéses
physiopathologiques

L'origine du liquide dans la M-FC n’est
pas encore claire. ’angiographie a la
fluorescéine dans les cas de M-FC ne
montre pas de fuite de liquide d’origine
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vasculaire dans I’espace sous-rétinien
ou la cavité schisique [5]. Plusieurs
barriéres anatomiques bloquent norma-
lement la libre circulation du liquide
cérébrospinal au niveau dela papille:la
barriere hémato-encéphalique, la lame
criblée du nerfoptique, le tissu intermé-
diaire de Kuhnt et les jonctions serrées
de I’épithélium pigmentaire (EP) de la
rétine. Aucune barriére ne s’oppose en
revanchea lalibre circulation du liquide
d’origine vitréenne. Deux principales
hypothéses ont été proposées sur ’ori-
gine du liquide: une origine cérébrospi-
nale et une origine vitréenne.

Une micro-communication entre la
cavité schisique/l’espace sous-rétinien et
la fosse du nerf optique a été démontrée
par OCT chez des patients présentant une
M-FC. Mais cette communication n’était
pas présente en 1’absence de complica-
tion de type M-FC, soutenant un role du
liquide céphalo-rachidien (LCR) dans
la formation de la maculopathie [6, 7].
De plus, une étude a montré que la com-
position du liquide sous-rétinien était
comparable avec celle du LCR [8].

Lorigine vitréenne du liquide a été évo-
quée par des études histopathologiques
qui ont montré la présence de mucopoly-
saccharides vitréens au sein de laFC [9].
Le passage de gaz ou d’huile de silicone
intraoculaire sous la rétine a travers la
fossette ou la possibilité de drainer le
liquide sous-rétinien par aspiration
devant la fossette pendant la chirurgie
étayent cette hypothése [10]. Une théorie
de Johnson et al. suggeére que le liquide
d’origine vitréenne s’accumulerait dans
une cavité papillaire sous la lame cri-
blée en passant a travers la FC et que les
variations de pression trans-papillaire,
liées ala fluctuation de la pression intra-
cranienne, entraineraient le passage du
fluide au niveau de larétine, tout d’abord
sous forme de schisis intrarétinien puis
sous forme de liquide sous-rétinien

(fig. 1) [11].

Le role d’une traction vitréenne dans
la formation de la maculopathie reste
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Fig. 1: Schéma résumant la théorie selon Johnson et al. [11].

controversé [12]. argument est que la
maculopathie s’améliore généralement
apres libération chirurgicale par vitrecto-
mie d’une potentielle traction vitréenne
anormale avec 'induction du décol-
lement postérieur du vitré (DPV) et le
pelage de lamembrane limitante interne
(MLI). Cependant, I'imagerie par OCT
des patients atteints de M-FC ne révele
généralement aucune traction vitréo-
maculaire significative pour étayer cette
théorie [13].

La présentation clinique
et le diagnostic

La FC apparait sous la forme d’une
dépression focale grise, blanche ou jaune
le plus souvent localisée dans la partie
inféro-temporale de la papille (fig. 2).
Cette variation de couleur serait liée a

la présence d’un tissu fibroglial recou-
vrant le toit de la FC.

Elle est habituellement asymptomatique
en ’absence de complications, la princi-
pale cause de baisse de vision est liée a la
survenue dans 25 a 75 % des cas d’'une

Fig. 2: Fossette colobomateuse compliquée d'un
décollement séreux rétinien (fléche blanche).
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infiltration rétinienne visible sous la
forme d’un décollement séreux rétinien
maculaire parfois associé a une dégéné-
rescence kystique de larétine (fig. 2). Un
patient présentant une M-FC présente
généralement une AV inférieure a 3/10.

L’OCT est devenu le principal outil
diagnostique et de suivi des M-FC. Le
concept de structure bi-laminaire pro-
posé par Lincoff [14] a été confirmé par
plusieurs études montrant la présence
d’un schisis de larétine et d'un souleve-
mentrétinien maculaire s’étendant de la
FC a la zone maculaire (fig. 3). Le fluide
intrarétinien accéderait donc secondai-
rement a I’espace sous-rétinien a travers
une déhiscence située dans les couches
externes, parfois visible al’OCT (fig. 3).

Dans une série de cas, environ 40 %
des patients présentaient seulement
du liquide intrarétinien (fig. 4) [15]. En
revanche, les patients présentant du
liquide sous-rétinien étaient plus sus-
ceptibles de présenter une vision abais-
sée par rapport a ceux qui n’avaient que
du liquide intrarétinien.

Le signe OCT typique de M-FC est la
présence d’'une communication entre
la cavité du nerf optique et ’espace
intrarétinien et/ou sous-rétinien (fig. 5).
Dans certains cas, une cavité intra-
papillaire est visible, correspondant
a une zone hyporéflective a I'intérieur
de la papille optique, et serait en faveur
d’une accumulation liquidienne intra-
papillaire comme proposé par Johnson
etal. (fig. 6) [16]. Les nouvelles techno-
logies OCT de type EDI (enhanced-depth
imaging) et SS (swept source) peuvent
améliorer la visualisation de cette
communication entre la rétine et la
cavité intra-papillaire.

Létude de 'IRG a montré que cette macu-
lopathie pouvait étre malheureusement
confondue avec d’autres diagnostics [4].
Sur 59 casrapportés de M-FC dans notre
étude, le diagnostic initial était erroné
dans 44 cas et le traitement inapproprié
dans 40 cas (92 % d’entre eux ont eu des

Schisis

R

Déhiscence de la rétine externe

Décollement séreux rétinien

Fig. 3: Aspect OCT d’'une maculopathie secondaire a une fossette colobomateuse avec schisis des couches
internes et décollement séreux rétinien. On peut observer la présence d'une déhiscence des couches de la

rétine externe.

Fossette colobomateuse

Schisis intrarétinien

Fig. 4: Cas asymptomatique de maculopathie secondaire a une fossette colobomateuse. Photographie infra-
rouge du fond d'ceil (en haut) et OCT de la macula (en bas). On notera l'absence de décollement séreux rétinien.

injections intravitréennes anti-VEGF).
Mais surtout, les patients qui avaient
été initialement mal diagnostiqués pré-
sentaient beaucoup plus de remanie-

ments de I’épithélium pigmentaire de
la rétine 6 mois apres la chirurgie, donc
des signes de chronicité liés au retard de
prise en charge.
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Fig. 5: Coupes OCT passant par la macula et le nerf optique (en haut) et sur le nerf optique (en bas) per-
mettant de visualiser la communication entre la cavité du nerf optique et l'espace intra- et/ou sous-rétinien

(fleches blanches).

Fig. 6: Coupe OCT au niveau du nerf optique permet-
tant de visualiser la cavité intra-papillaire (fléche
blanche).

On note la présence d’un schisis de
la rétine externe plus fréquent lors de
I’examen initial dans les cas mal dia-
gnostiqués. Cet aspect OCT peut res-
sembler a un cedéme maculaire cystoide
et représente donc un piege diagnos-
tique, en particulier chez les patients
plus 4gés pour lesquels la suspicion
de M-FC est plus faible. Il est donc
important de réaliser des coupes OCT

horizontales passant par lamaculaet la
papille pour détecter la présence d’'une
communication et ne pas passer a coté
d’'une M-FC.

B La prise en charge

Une surveillance réguliére est indiquée
dans les cas asymptomatiques afin de
dépister une possible complication
maculaire. Le patient doit étre informé
sur la symptomatologie des complica-
tions maculaires et éduqué sur ’auto-
surveillance (grille Amsler). Dans le cas
de M-FC symptomatique, il n’existe pour
le moment aucun consensus sur la prise
en charge et diverses modalités de trai-
tement ont été tentées avec des succes
variables.

Gass a proposé la photocoagulation laser
du bord temporal de la papille dans le

but de réaliser une cicatrice chorio-
rétinienne étanche entrelaFCet1’espace
sous-rétinien [5]. La technique consiste
a appliquer plusieurs rangées d’im-
pacts lasers confluents en temporal de
la papille, dans la zone de soulévement,
avec une puissance suffisante pour obte-
nir des impacts blanc-jaune (fig. 7). Ce
traitement a lui seul ne produit généra-
lement que des résultats limités.

L’injection intravitréenne de gaz avec
positionnement a ensuite été proposée
par Lincoff comme alternative théra-
peutique afin de déplacer “pneuma-
tiquement” le liquide sous-rétinien
en dehors de la macula et d’améliorer
I’acuité visuelle [17]. Cette technique a
été utilisée dans de petites séries et s’est
traduite par une amélioration visuelle,
bien que le rattachement rétinien ne
se soit produit que dans la moitié des
cas [17,18]. Une petite série de patients
traités par une combinaison d’injection
intravitréenne de gaz et de photocoagu-
lation laser a rapporté une amélioration
visuelle associée a une réduction du
liquide dans tous les yeux, mais une
résolution complete du fluide dans
seulement 75 % des cas [19].

Une autre approche proposée est 1'in-
dentation sclérale maculaire. Cette

Fig. 7: Aspect apres traitement par photocoagula-
tion laser du bord temporal de la papille. Cliché du

fond d'ceil (en haut) et OCT (en bas).
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procédure consiste a placer une éponge
sclérale au pole postérieur pour limiter
la migration du liquide intrarétinien et
diminuer les tractions du vitré sur la
rétine juxta-papillaire. Les résultats ana-
tomiques et visuels sont excellents avec
un taux derésolution compléte duliquide
dans environ 85 % des cas, associée a une
amélioration significative de’AV [20]. Le
suivi a long terme de ces patients a mon-
tré que le succes était maintenu pendant
plusde 10 ans, avec des taux de complica-
tions ou de récidives tres faibles [21]. De
plus, larestauration de la rétine externe
fovéolaire a é6té documentée par OCT avec
le temps [22]. Ces résultats sont impres-
sionnants, mais il convient de noter que
la technique chirurgicale est complexe
(avec un apprentissage nécessaire sur la
technique opératoire elle-méme et sur le
positionnement exact de I’éponge sclé-
rale par échographie B préopératoire).
Latechnique n’a pas gagné en popularité
depuis son introduction il y a 20 ans et
toutes les études sont issues de la méme
équipe.

Actuellement, ’approche chirurgicale
prédominante pour le traitement de
la M-FC est la vitrectomie par la pars
plana (ou VPP). L'efficacité relative des
techniques précédemment décrites et le
role présumé de tractions du vitré dans
la survenue initiale et les récidives du
décollement séreux rétinien ont conduit
a proposer la VPP en premiere intention
pour le traitement des M-FC. La vitrec-
tomie doit étre compleéte avec induction
du DPV. La majorité des publications se
concentrent sur les diverses techniques
de VPP proposées et leurs évolutions
avec les progres technologiques. Il faut
également souligner que, dans tous les
cas, la résorption du liquide intra- et
sous-rétinien est longue et peut prendre
plusieurs mois.

L’'induction chirurgicale du décolle-
ment postérieur du vitré semble étre
essentielle pour obtenir un rattache-
ment maculaire [12]. D’autres auteurs
préconisent d’associer la vitrectomie a
une photocoagulation laser et & un tam-

POINTS FORTS

I La fossette colobomateuse est une pathologie rare et congénitale.

B Une maculopathie peut compliquer la fossette colobomateuse dans

25a 75 % des cas.

B En cas de décollement séreux rétinien et/ou de schisis maculaire,
un examen de la papille au fond d’ceil combiné a la réalisation de
coupes OCT passant au niveau de la macula et du nerf optique peut
aider a mieux dépister cette maculopathie.

B Siasymptomatique, un suivi régulier et une autosurveillance sont

recommandés.

I En cas de baisse d'acuité visuelle, une chirurgie par vitrectomie
(associée ou non a divers gestes chirurgicaux) semble étre la
technique recommandée en premiére intention.

ponnement par gaz avec desrésultats tres
satisfaisants (804100 % de succes) [23].

Certaines études ont décrit également la
nécessité deréaliser un drainage interne
du liquide sous-maculaire [24]. Une
technique de drainage sous-rétinien uti-
lisant une aiguille de 42 G sans nécessiter
derétinotomie a aussi été décrite et utili-
séeavecsucces [25]. Récemment, la tech-
nologie OCT peropératoire s’est avérée
capable d’aider le chirurgien a effectuer
un drainage sous-rétinien efficace [26].

Une option controversée est la possibi-
lité d’un pelage de la MLI[27, 28]. Il a
été suggéré que les patients dontla M-FC
présente un schisis touchant toutes les
couches rétiniennes sont plus difficiles
a traiter que ceux dont la maculopathie
se compose principalement de liquide
sous-rétinien. Ainsi, dans de tels cas, un
pelage de la MLI doit étre effectué pour
obtenir de meilleurs résultats [29].

D’autres auteurs ont proposé que
tout tissu glial recouvrant la FC soit
recherché et retiré soigneusement pen-
dant la chirurgie. Cette manceuvre est
rarement décrite dans la littérature [30].

Enfin, plusieurs séries suggerent de
recouvrir la FC pendant la chirurgie pour

empécher le passage de liquide dans les
espaces intra- et sous-rétinien. La pre-
miere description concernait un cas
traité avec succes par injection de plasma
riche en plaquettes (PRP) danslaFC [31].
D’autres techniques incluent 'utilisa-
tion d’un lambeau scléral autologue [32],
la technique du flap inversé de MLI sur
laFC [33] ouencore carrément la mise en
place d'un bouchon lacrymal en silicone
danslaFC [34].

B Conclusion

Bien que les FC soient rares, il est pro-
bable qu'un ophtalmologiste rencontrera
plusieurs patients atteints de M-FC au
cours de sa carriére. Ces cas sont diffi-
ciles a diagnostiquer mais constituent
I'une des étiologies des phénomenes
exsudatifs rétiniens et/ou sous-rétiniens
du sujet 4gé. En cas de décollement
séreux rétinien et/ou de schisis macu-
laire, un examen précis du nerf optique
au fond d’eil et la réalisation de coupes
OCT passant au niveau de la macula et
du nerf optique peuvent aider a mieux
dépister la M-FC et éviter un retard de
prise en charge.

La prise en charge de la M-FC est éga-
lement complexe. Pour les patients
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asymptomatiques, un suivi clinique
régulier avec OCT associé a une autosur-
veillance est nécessaire. En cas de baisse
d’acuité visuelle, la chirurgie par vitrec-
tomie potentiellement associée a divers
autres gestes chirurgicaux semble étre la
technique a recommander en premieére
intention.
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