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Editorial

Chers collegues,

Le numéro de printemps de la Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine,
publiée sous ’égide de notre Club Francophone des Spécialistes de laRétine (CFSR),
était habituellement ’occasion de se réjouir par avance de nos retrouvailles durant la
journée du CSFR, en marge de la Société francaise d’ophtalmologie. Hélas, cette année
non plus, nous ne serons pas en présentiel & cause de I’épidémie qui n’est toujours
pas contrélée. Toutefois, la journée du CFSR aura bien lieu le samedi 8 mai 2021 en
virtuel et nous vous espérons nombreux. En attendant, nous pouvons déja lire avec
plaisir ce numéro vous proposant des articles de grande qualité.

L’épidémie n’a heureusement pas arrété I'imagination et le progres, et ce numéro
commence bien, avec un article qui vous fera réver. Léo Puyo et ’équipe des Quinze-

R. TADAYONI Vingts exposent une nouvelle méthode non invasive d’imagerie qui pourra permettre
Université de Paris, AP-HP de mesurer le flux sanguin rétinien et d’imager la vascularisation choroidienne.
ggﬂf&ﬁfﬁlﬁ’?ﬁﬁﬁ. on Apres ’OCT-A, voila encore une technique qui prouve la puissance des calculs et
Adolphe de Rothschild, algorithmes pour explorer la rétine. Les algorithmes d’aujourd’hui sont les lentilles
PARIS. optiques d’hier, qui permettent d’explorer de nouvelles possibilités. A suivre.

Francoise Froussart-Maille, excellente chirurgienne qui a une grande expérience des
plaies du globe civiles ou de guerre, expose les bon gestes et stratégies dans un article
tres rigoureux et illustré de maniere exceptionnelle. Ces accidents, heureusement
plusrares, n’ont cependant pas disparu. Ils ont méme été a 1’origine de controverses
lors del'utilisation de lanceurs de balles de défense (LBD) au cours des manifestations
de Gilets jaunes. Comme Frangoise I’écrit si justement aux sujets de ces plaies: “Leur
pronosticrepose naturellement sur la précocité de leur prise en charge et surla qualité
de leur gestion en urgence.” C’est pourquoi il est indispensable de lire cet excellent
article pour se mettre a jour des standards actuels.

Jean-Baptiste Conart, bient6t professeur (félicitations!), disseque dans son article
trois anomalies pas toujours bien différenciées: la hyalopathie astéroide, le synchi-
sis étincelant et ’amylose vitréenne, I'une d’entre elles pouvant étre révélatrice de
maladie. L’article, contrairement au vitré des patients atteints, est clair et limpide.
Apres sa lecture, il n’y aura méme plus de confusion entre hyalopathie astéroide et
synchisis étincelant, comme on le voit souvent!

Pauline Eymard, jeune mais brillante médecin, et Elodie Bousquet, grande experte
de la choriorétinopathie séreuse centrale, forment la meilleure équipe pour nous
exposer les relations entre cette maladie et le syndrome de Cushing. Si I’effet des
corticoides sur I'eeil sont habituellement bien connus, ceux de la cortisone endogene
le sont moins. Mais faut-il y penser plus souvent ?
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Enfin, Raphaél Lejoyeux est un jeune esprit brillant et passionné capable de s’aven-
turer vers des horizons peu explorés ou des maladies rares délaissées, pour le plai-
sir de rendre service a ces patients qui méritent nos soins autant que les autres ou
pour faire des découvertes inattendues: I’étoffe d’un grand médecin et chercheur.
Les modifications rétiniennes associées a I’albinisme oculo-cutané sont trés riches
en enseignements et génerent pas mal de réflexions: passionnant. De plus, apres la
lecture de I’article, si vous étes amenés a examiner un de ces patients, vous ne serez
pas surpris par ce que vous verrez.

Ces articles sont superbes mais ils ne peuvent pas remplacer totalement les vraies
rencontres et échanges entre collegues. Espérons que, dés le quatriéme trimestre de
cette année, nous pourrons de nouveau nous réunir pour avoir aussi des discussions
informelles, si importantes en réalité pour que la sérendipité joue pleinement sont
role dans I'innovation et le progres.
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Une nouvelle révolution de I'imagerie
oculaire: I'holographie laser Doppler

RESUME: L’holographie laser Doppler est la premiére technique d’imagerie quantitative du flux san-
guin qui a été développée ces dix derniéres années par I'institut Langevin et le Centre d’investigation
clinique (CIC) des Quinze-Vingts. Cette technique non invasive et trés robuste offre la possibilité
de mesurer le flux sanguin rétinien et d’imager avec une grande précision la vascularisation cho-
roidienne, en distinguant veines et artéres. Son champ d’application potentiel est vaste, il va du
glaucome aux occlusions veineuses, en passant par la pachychoroide, la myopie, les tumeurs, les
conséquences hémodynamiques des variations de pression intracranienne, I’hypertension artérielle,
ainsi que certaines pathologies du segment antérieur de I’eil, pour ne citer que les études en cours

au CIC des Quinze-Vingts.

= L. PUYO, M. PAQUES, J.-A. SAHEL,
M. ATLAN

Paris Eye Imaging group, Centre d’investigation
clinique 1423, CHNO des Quinze-Vingts, PARIS.

flux des vaisseaux oculaires est

cruciale pour comprendre la
physiopathologie de la perte de vision
dans de nombreuses maladies et pour
accompagner les thérapies. Les méthodes
d’angiographie a base de colorants, qui
ont longtemps été la référence pour 1’ex-
ploration angiographique du fond de
I’ceil, ont été progressivement rempla-
cées au cours de la derniére décennie
par plusieurs méthodes d’imagerie non
invasive du flux sanguin rétinien, en
particulier 'OCT-A. Cependant, aucune
d’entre elles n’a atteint une robustesse
acceptable pour la quantification du
débit sanguin, c’est encore plus vrai pour
la choroide. De plus, I’anatomie vascu-
laire choroidienne n’est pas encore aussi
bien connue que celle de larétine.

| ¥ imagerie de la structure et du

Qu’est-ce que I’holographie
laser Doppler?

L’holographie laser Doppler (LDH) est
une technologie qui repose sur I’holo-

graphie numérique pour mesurer les
contrastes du flux sanguin de maniere
non invasive, a partir de I'interférence
d’une lumiere cohérente rétrodiffusée
par I'ceil avec un faisceau de référence
(principe similaire a celui de I’OCT).
Dans le cas du laser Doppler, les motifs
d’interférence en 2D sont mesurés par
les capteurs d’une caméra a haute fré-
quence d’images (67 kHz) et non par
un simple photodétecteur comme pour
I’OCT. De plus, I'image Doppler est cal-
culée par analyse de Fourier sur une
fenétre de 512 images (correspondant
a environ 7,6 ms). Le spectre des varia-
tions Doppler permet ensuite de calcu-
ler les variations de flux. Les variations

du débit sanguin rétinien au cours des
cycles cardiaques peuvent étre évaluées
avec finesse, de maniére non invasive.

B Intéréts de cette technique

L’holographie Doppler laser a haute
vitesse par interférométrie ultrarapide
actuellement développée et utilisée a
I'unité d’imagerie a haute résolution du
Centre d’investigation clinique (CIC)
de I’hopital des Quinze-Vingts per-
met une imagerie non invasive du flux
sanguin dans le proche infrarouge
dans I’eeil humain, avec une résolu-
tion temporelle inégalée (jusqu’a une

Fig. 1: Angiographie au vert d'indocyanine (ICG, a gauche) et holographie Doppler laser proche infrarouge (a
droite, avec en rouge les vaisseaux de flux élevés, c’est-a-dire les artéres). Le Doppler révéle les réponses
endoluminales du flux sanguin dans les vaisseaux rétiniens et choroidiens de maniére non invasive, avec un

contraste élevé.
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milliseconde) [1-3] (fig. 1). La résolu-
tion spatiale du LDH est actuellement
del’ordre de 30 pm.

POINTS FORTS

B Lholographie Doppler est une technique d’'imagerie quantitative
non invasive de la circulation rétinienne et choroidienne.

Les signaux Doppler locaux révelent
des ondes de pouls provenant des varia-
tions du flux systolique-diastolique, y
B Cette technique est robuste, rapide et bien tolérée car utilisant compris I'onde dicrote, dans les arteres

Uinfrarouge. rétiniennes, les artéres choroidiennes
et les artérioles péripapillaires. Dans la
rétine, les arteres et les veines peuvent

donc étre différenciées sur la base de
0 Ses applications ophtalmologiques et médicales sont en cours leurs ondes Doppler et le caractéristique

B Sarésolution temporelle de quelques millisecondes permet une
analyse fine de 'onde de pouls dans les vaisseaux rétiniens.

d’exploration. pic systolique est facilement visualisé.
Ce pic est un peu moins marqué dans

15 2
Time (s)

15 2
Time (s)

Fig. 2: Images Doppler (a gauche) et variations temporelles du signal moyenné spatialement dans les artéres et les veines rétiniennes (a droite) dans les régions
d'intérét délimitées en rouge et bleu chez un volontaire sain (en haut) et chez un patient atteint d'un bas débit oculaire par maladie de Takayasu (en bas).
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la choroide, néanmoins les arteres et
veines choroidiennes peuvent étre diffé-
renciées en séparant les images Doppler
de basse et haute fréquence pour révé-
ler des images de flux sanguin faible et
élevé, respectivement, correspondant
donc aux veines et aux artéres (fig. 1).

L’interprétation des données issues du
laser Doppler est toujours en développe-
ment et peut s’intéresser aussi bien aux
valeurs de flux qu’a I’anatomie des vais-
seaux choroidiens, voire méme a la forme
des courbes de flux. L’intérét sémio-
logique de la forme des courbes au cours
du cycle cardiaque est certainement un
des éléments les plus intéressants, au
méme titre que les valeurs absolues du
signal Doppler. En particulier, les formes
d’onde de pouls chez les patients ayant
unbas débit oculaire different considéra-
blement des sujets sains (fig. 2).

La principale limite actuelle de cette
technologie est la fiabilité incertaine des

mesures de flux choroidien, en particu-
lier pour les vaisseaux les plus profonds.
Les facteurs optiques modulant les
valeurs de flux rétinien (par exemple la
taille de la pupille, la puissance optique
d’illumination ou les propriétés optiques
de I’épithélium pigmentaire) sont en
cours d’exploration. Les opacités des
milieuxn’alterent que peu le signal, il est
tout a fait possible de faire une mesure
fiable du flux sanguin rétinien derriére
une cataracte modérée. L'effet de I'hé-
morragie intravitréenne sur les mesures
est aussi en cours d’exploration.

B Conclusion

Le LDH a deux intéréts bien distincts:
I’analyse du flux sanguin dans la rétine
et I'imagerie vasculaire choroidienne,
avec en particulier la distinction entre
arteres et veines. Les études sont toujours
en cours pour élucider tout le potentiel
de cette technique trés prometteuse.
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Plaies oculaires touchant
le segment postérieur

RESUME: Les plaies oculaires du segment postérieur sont des urgences chirurgicales touchant préfé-
rentiellement le sujet jeune, consécutives a un accident domestique ou du travail, ou survenant dans
un contexte médico-judiciaire. Les tableaux cliniques sont variés, opposant des signes fonctionnels
minimes de pénétration intraoculaire d’un corps étranger de petite taille et de haute vélocité a des
éclatements dramatiques du globe oculaire engageant de fait le pronostic anatomique, en sus du
pronostic fonctionnel. Le bilan Iésionnel initial doit étre précis et exhaustif, la recherche d’un corps
étranger intraoculaire systématique, aidée par la tomodensitométrie.

La prise en charge chirurgicale doit étre effectuée sans délai, au plus tard dans les 24 premiéres
heures sous couvert d’une antibioprophylaxie afin de limiter le risque d’endophtalmie. Les reprises
chirurgicales sont fréquentes afin de gérer les lIésions associées, notamment vitréo-rétiniennes, qui
conditionnent le pronostic mais aussi leurs complications, au premier rang desquelles la prolifération
vitréo-rétinienne, source de décollement de rétine secondaire parfois récurrent. En dépit d’une prise
en charge de plus en plus efficiente, ces urgences traumatiques représentent toujours une cause im-

portante de cécité monoculaire légale de I’adulte jeune, qui en font toute la gravité.

=5 F. FROUSSART-MAILLE
Service d’Ophtalmologie, HIA Percy, CLAMART.

B Définition, terminologie

Les plaies oculaires sont des trauma-
tismes ouverts caractérisés par une solu-
tion de continuité de pleine épaisseur au
niveau de la tunique externe du globe
qui regroupent, selon la terminologie
Birmingham Eye Trauma Terminology
System (BETT) [1], les lacérations cau-
sées par un agent tranchant ou pointu
avec un mécanisme d’action centripéte
et les ruptures du globe oculaire contu-
sives secondaires a une hyperpression
intraoculaire momentanée de méca-
nisme lésionnel centrifuge. Lorsque la
lacération est unique, le traumatisme
est étiqueté pénétrant et, lorsque qu’il
est retrouvé un orifice d’entrée et un
orifice de sortie, le traumatisme est dit
perforant. Les traumatismes par corps

étrangers intraoculaires (CEIO) ont pour
origine un corps étranger responsable
d’une ou plusieurs lacérations au point
d’entrée.

La BETT permet une description et une
classification simple, sans ambiguité,
cohérente, détaillée et complete de
toutes les 1ésions traumatiques du globe
oculaire. Elle constitue la terminologie &
privilégier pour classer les 1ésions ocu-
laires en pratique courante. Son usage
fait consensus et permet, du fait de son
caractere rigoureux et exhaustif, d’op-
timiser la prise en charge des trauma-
tismes oculaires.

Les plaies oculaires postérieures sont
localisées au niveau de la zone III de
la coque cornéosclérale selon I’Ocular
Trauma Classification group et elles
s’étendent au-dela d’un repére circonfé-
rentiel établia 5 mm en arriere du limbe.
Cette localisation postérieure fait toute la

gravité du tableau clinique, avec un pro-
nostic fonctionnel d’emblée plus péjora-
tif en raison de la fréquence des lésions
et des complications vitréo-rétiniennes
associées.

B Epidémiologie

Sur le plan épidémiologique, les plaies
oculaires ont une fréquence d’environ
3,5 a5/100000 personnes/an selon les
études, alors que la surface oculaire
ne représente que 0,1 % de la surface
corporelle [2-4]. L'incidence des CEIO
au sein des traumatismes ouverts du
globe est d’environ 20 % (18 a 40 %).
Ces traumatismes ouverts intéressent
plus volontiers I’adulte jeune avec une
nette prédominance masculine (80 %),
mais également’enfant (jeux) et le sujet
plus agé (chute, rupture sur globe fra-
gilisé par des antécédents de chirurgie
oculaire) [2-4].
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Les circonstances de survenue sont
volontiers liées a ’exercice de certaines
professions (prédominance dans les
métiers manuels ou en milieu rural).
Les accidents domestiques (bricolage,
chute...) sont fréquents, de méme que
les accidents survenant en milieu sco-
laire, surla voie publique, les agressions
par couteau, arme a feu, pistolet a gre-
naille ou explosifs. En zone de conflit
armé, les plaies oculaires sont majori-
tairement liées a la projection des éclats
des Improvised Explosive Device (IED)
et des débris telluriques qu’ils soufflent
en explosant. Les lésions sont dans de
tels cas bilatérales par projection de
corps étrangers multiples, associées a
des effets de blast et parfois des briilures
qui alourdissent le tableau clinique.

Le contexte de survenue d une plaie ocu-
laire peut étre isolé ou associé a trauma-
tisme cranio-facial relevant d'une prise
en charge a prioriser au sein d 'une équipe
multidisciplinaire. L’agent vulnérant
peut étre un agent tranchant ou pointu,
un corps étranger, métallique, magné-
tisable (fer, acier...) ou non (plomb,
cuivre...), mais également non métal-
lique, organique, plastique ou minéral
(bris de verre, porcelaine, pierre...). Les
lésions oculaires rencontrées seront
fonction de la vitesse du projectile, sa
taille, sa masse, sa surface de contact et
son caractére acéré ou mousse [5]. Les
corps étrangers organiques végétaux sont
a haut risque d’endophtalmie du fait de
leur caractere septique, les CEIO en fer
et le cuivre sont redoutables pour leur
caractere toxique.

B Tableaux cliniques

Les présentations cliniques sont variées,
avec des tableaux parfois minimes, pou-
vant rester initialement méconnus car
paucisymptomatiques, ou a contrario
gravissimes, compte tenu de 1’éten-
due de la plaie et des 1ésions associées
du segment postérieur: hémorragie
intravitréenne, hématome choroi-
dien, décollement de rétine, impacts

Fig. 1: Prise en charge > 48 h, explosion de roquette,
endophtalmie 0D, CEIO ODG.

rétiniens, avulsion de la téte du nerf
optique. Le risque initial est représenté
parl’endophtalmie, majoré en présence
d’un CEIO qui devra systématiquement
étre recherché (fig. 1).

Les complications tardives regroupent
I’ophtalmie sympathique, la prolifé-
ration vitréo-rétinienne responsable
de décollements de rétine récidivants,
la sidérose, la chalcose et la phtyse du
globe. Uophtalmie sympathique est une
panuvéite granulomateuse d’origine
auto-immune del’eil adelphe survenant
de quelques semaines a plusieurs années
apres le traumatisme. La sidérose et la
chalcose chronique sont des atteintes
rétiniennes toxiques apparaissant a
distance d’un traumatisme avec CEIO
méconnu ferrique ou cuivrique.

B Examen clinique

L'examen ophtalmologique recherchera
a I’interrogatoire les circonstances du
traumatisme afin d’orienter sur une rup-
ture contusive, un traumatisme pénétrant

ou perforant et la présence d’un ou plu-
sieurs CEIQO, a toujours suspecter. Seront
précisés lanature de’agent vulnérant, sa
taille et sa vitesse, son angle d’incidence,
le délai, ainsi que le statut de protection
antitétanique. La mesure de ’acuité
visuelle avec correction en monoculaire
est essentielle: sa valeur est médico-
légale, indispensable a posteriori sur le
plan socio-judicaire. L’absence de per-
ception lumineuse n’est pas synonyme
de perte fonctionnelle définitive méme
si ce critere est un élément important.
Larecherche des réflexes photomoteurs
et pupillaires afférents (RPA) et consen-
suelsne doit pas étre négligée: I'urgence
vitale doit étre éliminée et ’atteinte de la
deuxiéme paire cranienne est un élément
pronostique primordial.

Ces éléments de ’examen sont repris
dans I’Ocular Trauma Score (OTS) pro-
posé en 2002 par Kuhn et constituent
des marqueurs de gravité permettant
d’estimer I’acuité visuelle finale poten-
tielle d’un ceil blessé. Figurent dans la
détermination du score de I’'OTS le type
de traumatisme, ’acuité visuelle initiale,
le statut duRPA, la survenue d'une endo-
phtalmie, I’existence d’un décollement
de rétine et la zone cornéosclérale du
point d’impact (I, IT ou III) [6].

Le bilan 1ésionnel est toujours bilatéral.
L'examen doux et soigneux des annexes
recherche une porte d’entrée trans-
fixiante palpébrale parfois ponctiforme
(fig. 2 et 3). L’examen oculo-moteur
complete larecherche d’une fracture du
cadre orbitaire potentiellement associée.

_—

Fig. 2: CEIO OG, orifice d’entrée scléral supérieur, balisage palpébral.
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Fig. 3: Polycriblage facial, plaie des voies lacrymales supérieures et plaie sclérale OD sur explosion d'IED.

L’examen au biomicroscope se fait en
écartant trés prudemment les paupiéres
sans exercer de pression sur le globe
oculaire apres instillation d’un anes-
thésiant topique. Il permet d’affirmer le
diagnostic dans les formes évidentes:
plaie cornéenne s’étendant en arriere
du limbe avec extériorisation de vitré,
de choroide voire de rétine, éclatement
du globe oculaire, présence d’un corps
étranger intraoculaire (intravitréen,
intrarétinien), perte de la sphéricité de
la coque cornéosclérale visible au scan-
ner volontiers associée a un hématome
choroidien ou a la présence de bulles
d’air intracavitaire — témoin indirect de
I’effraction oculaire —, parfois véritable
hématoglobe (fig. 4).

Le diagnostic est parfois moins manifeste
lorsqu’il n’est pas retrouvé d’atteinte
du segment antérieur associé, que les
milieux sont transparents et la pression
intraoculaire satisfaisante. Un hématome
sous-conjonctival peut traduire la pré-
sence d’une plaie sclérale sous-jacente
et doit étre systématiquement exploré
(fig. 5). La recherche d’un balisage en

transillumination doit étre systéma-
tique, parfois seul témoin de l’effraction
de la paroi oculaire. La prise de pression
intraoculaire est prudente : une hypoto-
nie estun élément d’orientation au méme
titre que le recul du plan irien ou que
I’approfondissement de la chambre anté-
rieure, quasi pathognomonique d’une
plaie postérieure, surtout s’il est associé
a une hémorragie intravitréenne. Un
globe normotone n’est en revanche pas
synonyme d’absence de plaie sclérale [7].

Fig 4: Examen tomodensitométrique, contexte d'ex-
plosion. OD: corps étrangers palpébraux superficiels,
désorganisation intraoculaire, air intraoculaire, volu-
mineux CEIO non métallique, luxation extra-oculaire
du cristallin. 0G: volumineuses poches d’hématome
choroidien, CEIO non métallique, cristallin non visible.

Apres dilatation pupillaire, un examen
exhaustif du segment postérieur est réa-
lisé afin de préciser I’existence d’une
hémorragie dans le vitré, de lésions
rétiniennes et/ou choroidiennes, la
présence d’un CEIO. La réalisation de
photographies permet de documenter
le tableau clinique initial, ces photo-
graphies peuvent étre réalisées d’emblée
ou plus sereinement au bloc opératoire.
L'examen clinique de I'ceil adelphe clo-
ture le bilan initial au box.

La mise en place d’une coque de pro-
tection sur ’eeil atteint, classiquement
sur rondelle oculaire non compressive,
évite le sur-accident par pression malen-
contreuse sur le globe oculaire lors de la
mobilisation du blessé (fig. 6).

Fig. 5: Hématome sous-conjonctival, perte de la lueur
pupillaire.

Fig. 6: Protection oculaire avant examen tomoden-
sitométrique.
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B Examens paracliniques

Les examens complémentaires com-
prennent en premier lieu une tomo-
densitométrie cranio-faciale avec des
coupes fines et jointives a la recherche
systématique d’un ou plusieurs CEIO
(fig. 7). Elle permet de mettre en évi-
dence d’éventuels CEIO sous-cutanés,
intra-orbitaires en cas de polycriblage,
et de faire le bilan des 1ésions cérébrales
et osseuses potentielles associées. La
radiographie conventionnelle (clichés
de face et de profil du crdne) n’est plus
utilisée qu’en 1’absence de scanner
disponible. L'IRM est contre-indiquée
dans un contexte de potentiel CEIO
métallique, mais elle trouve son intérét
pour I’exploration de CEIO non magné-
tisables. L’échographie en mode B est
contre-indiquée dés qu’est suspecté un
traumatisme ouvert du globe. Elle pourra
étre effectuée secondairement, paupieres
fermées, une fois la plaie suturée, pour
compléter le bilan lésionnel en cas de
troubles des milieux notamment (fig. 8).

Ce bilan échographique peut étre
effectué sur un globe étanche en fin de
procédure au bloc opératoire pour les
opérateurs qui en ont ’expérience. En

Fig. 7: Examen tomodensitométrique, contexte d'ex-
plosion d'un IED. Corps étrangers intraoculaires bilaté-
raux, emphyséme sous-cutané, hématome choroidien
et avulsion cristallinienne ceil droit.

Fig. 8: Echographie en mode B, CEIO.

tout état de cause, le bilan paraclinique
ne doit pas retarder la prise en charge
chirurgicale (patient agité, indisponibi-
lité du plateau d’imagerie, afflux massif
de blessés en temps de crise...). La pré-
vention de I’endophtalmie est débutée
sans délai par double antibiothérapie
générale par voie intraveineuse a large
spectre et a bonne pénétration ocu-
laire, associant généralement une fluo-
roquinolone a de la piperacilline ou de
lavancomycine, voire de la fosfomycine,
pendant au minimum 48 heures. Cette
antibiothérapie sera poursuivie en fonc-
tion de I’état clinique, le plus souvent
sur une semaine, avec potentiellement
relais peros. La protection antitétanique
est vérifiée et au besoin complétée.

B Prise en charge chirurgicale

La prise en charge chirurgicale initiale
est effectuée sans délai, au plus tard dans
les 24 premieres heures afin de limiter
le risque d’endophtalmie [8]. Le but de
la chirurgie est de suturer la plaie et de
restaurer I'intégrité anatomique du globe
qui sera rendu étanche et normotone.
L’extraction d’un CEIO peut étre diffé-
rée, de méme que la prise en charge des
lésions associées: cataracte traumatique,
hémorragie intravitréenne, décollement
de rétine. Cette prise en charge en deux
temps est le plus souvent la regle et ne
constitue pas de perte de chance. Elle
permet au contraire une prise en charge
optimisée, la reprise s’effectuant aux
mains d’opérateurs entrainés une fois
le bilan paraclinique complet effectué.

La préparation psychologique du patient
se déroule dans le contexte particulier
de I'urgence. Il est nécessaire d’obte-
nir le consentement éclairé du sujet, a
défaut celui de la personne responsable
ou de confiance désignée a I’issue d'un
entretien qui exposera l’intervention,
ses principes, ses objectifs, les résultats
attendus en précisant que le traitement
s’inscrit dans la durée avec des reprises
chirurgicales possibles et qu’il y auraune
période d’indisponibilité parfois longue,
avec séquelles éventuelles.

L’anesthésie privilégiée est ’anesthésie
générale permettant d’éviter toute hyper-
pression oculaire, facilitantI’analgésie et
la gestion du temps opératoire.

Le premier temps chirurgical consiste en
un bilan lésionnel complet aprés mise en
place prudente d’un blépharostat ou de
fils tracteurs sur le bord libre des pau-
piéres:ringage des culs-de-sac conjoncti-
vaux, description des caractéristiques de
laplaie (étendue, topographie, direction,
traits de refend, bords nets ou anfrac-
tueux, souillures...), nature des tissus
extériorisés, dommages associés du seg-
mentantérieur (fig. 9). Un dessin comple-
teraaumieux le compterendu opératoire
détaillé, notamment lorsque le trauma-
tisme s’inscrit dans un contexte litigieux
(accident du travail, agression...).

L’abord chirurgical est sous-conjonctivo-
ténonien, une péritomie limbique sur
360° réalise le premier temps opératoire
pour explorer les quatre quadrants sclé-
raux de maniere prudente. Il est parfois

Fig. 9: Hématoglobe, extériorisation de vitré, choroide et tissu rétinien au travers d'une plaie sclérale supé-

rieure (images Dr A. De Faria, HIA Percy).
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POINTS FORTS

du contraire.

plaie sclérale méconnue.

B Prévenir l'endophtalmie.

de 24 h.

prolifération vitréo-rétinienne.

B Prendre en compte les lésions vitales au stade initial.
B Connaitre la terminologie Birmingham Eye Trauma Terminology System.

B Toujours suspecter l'existence d'un CEIO jusqu’a preuve

B Explorer tout hématome sous-conjonctival a la recherche d'une

B Connaitre les zones de faiblesse de la paroi du globe (limbe
cornéoscléral, zone d’insertion des muscles droits, cicatrices
de chirurgie oculaire) pour comprendre les ruptures sclérales.

B Effectuer une prise en charge chirurgicale en urgence, en moins

B Ne pas attendre pour entreprendre une reprise chirurgicale
des lésions associées afin de limiter les conséquences de la

utile de s’exposer a I’aide de fils de trac-
tion sous les muscles oculomoteurs, mais
ce geste doit éviter le prolapsus des tissus
intraoculaires. Cette exposition permet
une exploration exhaustive, I’épaisseur

du corps des muscles droits pouvant
masquer un orifice d’entrée ponctiforme.
Un parage le plus économique possible
est réalisé avec retrait des souillures et
des corps étrangers superficiels. Le vitré

Fig. 10: Suture d'une plaie sclérale de proche en proche sur extériorisation choroidienne.

prolabé est réséqué de fagon soigneuse
sans traction sur les berges de la plaie
au ras de la sclere, de fagon manuelle
al’aide d’une éponge triangulaire et de
ciseaux de Vannas ou mécaniquement au
vitréotome.

Le vitré extériorisé multiplie par deux
le risque de décollement de rétine post-
opératoire, notamment si la plaie est
située al’ora, impliquant la base du vitré.
L’'uvée est réintégrée progressivement
en s’aidant d’une spatule et en évitant sa
résection compte tenu du risque hémor-
ragique, tout en suturant les berges de la
plaie de fagon étanche au fil non résor-
bable (mono-filament 9/0 ou 8/10) monté
sur aiguille spatulée. Le tissu rétinien
extériorisé est réintroduit dans la cavité
vitréenne de maniére conservatrice en
évitant son incarcération, en s’aidant de
substance viscoélastique. La réalisation
d’une cryothérapie prophylactique est
contre-indiquée car pro-inflammatoire,
exacerbant la prolifération vitréo-
rétinienne. Cette extériorisation de tissu
rétinien aggrave le pronostic de fagon
notable, elle est souvent associée a une
hémorragie choroidienne expulsive. Une
deuxiéme procédure permettra de traiter
les 1ésions rétiniennes en associant a la
vitrectomie une rétinopexie sur 360°,
un tamponnement interne prolongé
avec, pour certains auteurs, un cerclage
ab externo surajouté et, pour d’autres, le
recours a une rétinotomie [9, 10].

La suture sclérale est effectuée par points
séparés, équidistants, larges, profonds
en progressant d’avant en arriére, par-
fois avant d’explorer trés en arriére pour
éviter I'extériorisation de tissu uvéal ou
de vitré. La progression de la suture se
fait de proche en proche de I’avant vers
I’arriere en “fermeture éclair” (fig. 10).
En cas d’extension trés postérieure, la
plaie ne pourra pas étre suturée, celle-ci
cicatrisera spontanément au contact de
la graisse intra-conique. Dans les plaies
stellaires, une suture en X ou en U évitera
la multiplication des points et la lacéra-
tion du tissu scléral mis sous tension.
Devant une perte de substance sclérale
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Fig. 11: Exploration d'une plaie cornéosclérale et dépose d'un muscle droit (images Dr A. De Faria, HIA Percy).

importante, il est parfois nécessaire de
réaliser un volet scléral secondairement
éversé ou de greffer un patch de poly-
tétrafluoroéthyléne (PTFE) sur le défect
scléral. Le recours a dela colle biologique
pourra étre une aide utile.

La zone d’insertion des muscles droits
est une zone de moindre épaisseur sclé-
rale propice aux traits de refend. Les
plaieslocalisées sous un muscle droitne
sont pas rares et nécessitent I'utilisation
douce d'un crochet pourles dégager de la
zone a suturer, il est parfois nécessaire de
déposer temporairement le muscle pour
faciliter le geste chirurgical (fig. 11).

En cas de plaie cornéosclérale, il
convient de débuter la suture au limbe
au monofilament 9/0 pour stabiliser les
berges et avoir un point de repeére utile,
de la poursuivre en cornée au monofila-
ment 10/0 et de finir au niveau scléral.
Les points sont enfouis au niveau cornéo-
limbique et, dans lamesure du possible,
auniveau scléral. Les volumes sont réta-
blis par injection de BSS en chambre
antérieure, de produit viscoélastique
peu cohésif ou plus volontiers d’air. Le
contrdle de]’étanchéité des sutures s’ef-
fectue a I’aide de micro-éponges. Une
injection intravitréenne de 0,1 mL de

vancomycine (1 mg/mL) termine la pro-
cédure et une injection intracamérulaire
de 0,1 mL de céfuroxime (1 mg/0,1 mL)
additionnelle est conseillée.

Les plaies délabrantes nécessitent une
fermeture de sauvetage ou de propreté.
La réalisation d’une énucléation d’em-
blée est mutilante et non nécessaire
sauf exception (fig. 12). L'éviscération
du tissu uvéal n’est pas la regle, la mise

Fig. 12: Eclatement du globe oculaire, éviscération
de propreté (image Dr M. Delbarre, HIA Percy).

en place d'un implant intraorbitaire est
contre-indiquée a ce stade et ne sera
envisagée que plus tard en fonction de
I’évolution (fig. 13).

Une hémorragie intravitréenne est tres
fréquemmentrencontrée dans les plaies
du segment postérieur, elle empéche la
visualisation de structures rétiniennes
et favorise la prolifération vitréo-
rétinienne qui débute dans les pre-
mieres heures suivant le traumatisme.
Le délai deréalisation de la vitrectomie,
dans les 48-72 premiéres heures ou au
contraire a 10-12 jours suivant le trau-
matisme, fait de moins en moins débat,
le pronostic anatomique et fonctionnel
de ces yeux blessés étant amélioré par
un geste précoce désormais facilité par
la miniaturisation des instruments, les

Fig. 13: Eclatement du globe oculaire sur plaie par balle. Suture de propreté initiale, éviscération secondaire 0G.
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progres des vitréotomes, les systémes de
visualisation grand champ et les possibi-
lités d’éclairage par sources lumineuses
secondaires [11-13] (fig. 14).

Le probléme est parfois celui de la visua-
lisation médiocre du segment postérieur
par perte de la transparence cornéenne
initiale (plaie cornéosclérale passant par
I’axe optique, cedéme cornéen...). Le
recours a I’endoscopie est une solution
qu’il faut alors savoir proposer a un stade
précoce. L'utilisation d’une kératopro-
these transitoire peut s’avérer également
utile a défaut d’endoscope (fig. 15 et 16).
Une récidive hémorragique peropéra-
toire est fréquente a ce stade, elle sera
jugulée par I’élévation des parametres
pressionnels, un tamponnement interne
par substance viscoélastique ou PFCL et
une endodiathermie.

Le drainage d’'un hématome choroi-
dien sur hémorragie expulsive peut
étre nécessaire. Il s’effectuera au travers
d’une ou deux sclérotomies 20 G dont on
ferabailler les berges sous couvert d'une
infusion visible en chambre antérieure
ou postérieure a la pars plana, mainte-
nue sur un terminal de longueur suffi-
sante, voire sur une aiguille visible dans
la cavité vitréenne (fig. 17). Le délai de
drainage n’est pas codifié, a haut risque
en urgence du fait durisque derécidive,
de la faible productivité en rapport avec
I’épanchement suprachoroidien, plus
aisé a distance lorsque la collection
hématique estliquéfiée. Un décollement
derétinerhegmatogene lié ala plaie ou a
une dialyse a1’ora associée releve d’une
vitrectomie compléte avec parfois néces-
sité de phacoexérése pour aborder au
mieux la base du vitré. La rétinopexie
s’effectue a I’endolaser avec tamponne-
ment interne par gaz a action prolongée
ou plus volontiers par huile de silicone.

En cas de CEIO situé dans le segment
postérieur, la décision d’extraction est
fonction de la toxicité rétinienne et des
risques lésionnels mécaniques poten-
tiels. La composition du corps étranger
n’est pas toujours précisée par I'interro-

Fig. 14: Décollement de rétine, hématome sous-
rétinien du pdle postérieur, cedéme papillaire sur
plaie sclérale: reprise a J3, vue peropératoire
(image Dr M. Delbarre, HIA Percy).

Fig. 15: Endoscopie intraoculaire (image Dr M. Del-
barre, HIA Percy).

Fig. 16: Vitrectomie postérieure sur kératoprothese
transitoire.

Fig. 17: Drainage d’'un hématome choroidien (image
Dr M. Delbarre, HIA Percy).

Fig. 18: Types de CEIO extraits par voie sclérale.

gatoire. L'extraction est effectuée rapi-
dement (moins de 24 h) en cas de CEIO
souillé, organique ou en cuivre (fig. 18).
La chalcose aigué survient a défaut en
quelques heures sous forme dune réac-
tion inflammatoire aigué de chambre
antérieure, similaire a4 une endophtal-
mie avec hypopion. Le CEIO est retiré
au décours de la vitrectomie, a la pince
oul’électro-aimant endoculaire, par voie
scléraleapres agrandissement suffisant de
Porifice de sclérotomie. L'écueil potentiel
est constitué parlerisque de déplacement
du corps étranger lors de la vitrectomie
ainsi que celui de sa perte au passage de la
sclere avec chute au p6le postérieur, qu’il
faudra impérativement prévenir par une
ouverture de largeur suffisante, parfois
en T. En cas de point d’impact chorioré-
tinien, une rétinopexie par endolaser est
communément réalisée autour de ce der-
nier. Une double injection intravitréenne
de vancomycine (1 mg/0,05 mL) et de
ceftazidime (1,25 mg/0,05 mL) est pré-
conisée compte tenu du risque majoré
d’endophtalmie [14].

B Complications postopératoires

Lessuites opératoires visenta prévenirles
complications infectieuses, inflamma-
toires, hémorragiques et pressionnelles.
Le traitement local associe des collyres
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antibiotiques, anti-inflammatoires sté-
roidiens et non stéroidiens et de I’atro-
pine. Le traitement général poursuit
I’antibiothérapie large spectre, initiée
a ’arrivée du patient, pendant une
semaine.

Les complications ciliaires sont fré-
quentes sous forme d’hypotonie chro-
nique, par hyposécrétion, cyclodialyse,
évoluant vers la phtyse (fig. 19) ou
inflammatoires controlatérales par
ophtalmie sympathique. Les complica-
tions vitréo-rétiniennes sont multiples
avec au premier rang le décollement de
rétine d’origine rhegmatogene, par proli-
fération vitréo-rétinienne ou par dialyse
a l’ora, ’edéeme maculaire cystoide,
les membranes épirétiniennes. Les
décollements de rétine sont volontiers
récidivants, nécessitant des chirurgies
itératives pour ’obtention de succes
anatomiques aujourd’hui plus fréquents
mais avec une acuité visuelle restant sou-
vent limitée a une vision ambulatoire
dans les formes séveres [15].

B Conclusion

Les plaies cornéosclérales sont des acci-
dents oculaires graves. Les résultats
anatomiques et fonctionnels sont tou-
joursréservés et le pronostic visuel final
dépendra essentiellement des 1ésions
associées du segment postérieur. Leur
pronostic repose naturellement sur la
précocité de leur prise en charge et sur
la qualité de leur gestion en urgence. Un
bilan rigoureux et la qualité de la suture
initiale préserverontles chances derécu-
pération et permettront d’optimiser les
traitements ultérieurs. Les séquelles sont
cependant encore nombreuses avec des
résultats fonctionnels souvent décevants
dans les formes les plus graves et au prix
d’un taux de reprise élevé.

Fig. 19: Globe oculaire en phtyse.

La prévention de tels accidents implique
la diffusion du port de lunettes de pro-
tection en milieu industriel, de lunettes
balistiques en milieu militaire, de cam-
pagnes d’information et d’éducation
pour en diminuer les conséquences
lourdes au plan individuel, social et
économique.
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Hyalopathie astéroide, synchisis
étincelant et amylose vitréenne:
diagnostic et prise en charge

RESUME: La hyalopathie astéroide, le synchisis étincelant et I’amylose vitréenne sont des pathologies
rares de pronostic et de gravité trés variables, secondaires a la présence de dépots vitréens phospho-
calciques, lipidiques ou protéiques. La hyalopathie astéroide est souvent confondue avec le synchisis
étincelant. Les circonstances de survenue, I’aspect des cristaux et I’examen dynamique du vitré per-
mettent de différencier ces deux entités. Le retentissement visuel est habituellement modeste et il
est rarement nécessaire de proposer un traitement chirurgical.

L’amylose vitréenne, quant a elle, rentre dans le cadre des amyloses héréditaires a transthyrétine.
Linfiltration vitréenne est parfois révélatrice de la maladie, sa découverte impose la réalisation d’un
bilan systémique complet a la recherche d’une atteinte cardiaque ou neurologique. Les dépots vitréens
peuvent étre responsables d’une baisse de vision sévére, justifiant la réalisation d’une vitrectomie. Les
résultats fonctionnels sont bons mais le pronostic reste conditionné par la survenue d’un glaucome

secondaire ou d’une angiopathie rétinienne.

= J.-B. CONART
Service d’Ophtalmologie, CHU de NANCY.

vitré regroupent plusieurs enti-

tés de pronostic et de gravité
trés variables. Elles sont le plus sou-
vent acquises, liées au vieillissement
“physiologique” du vitré (synérese et
décollement du vitré) ou a la présence
de dépéts secondaires extracellulaires.
Elles peuvent également étre d’origine
héréditaire et s’intégrer alors dans le
cadre des hérédo-dégénérescences
vitréo-rétiniennes. Nous nous limiterons
dans ce chapitre aux dégénérescences
secondaires du vitré incluant la hyalo-
pathie astéroide, le synchisis étincelant
et]’amylose vitréenne.

| es pathologies dégénératives du

H Hyalopathie astéroide
1. Epidémiologie

La hyalopathie astéroide (HA) est une
pathologie rare dont la prévalence, esti-

mée a 0,75 % dans la population géné-
rale, augmente avec 1’4ge, passant de
0,3 % chez les moins de 40 ans a 3,1 %
chez les sujets 4gés de 80 ans et plus [1].
Elle est unilatérale dans la majorité des
cas et touche préférentiellement les
sujets de sexe masculin [2, 3]. Plusieurs
études ont rapporté une association
avec divers facteurs systémiques tels
que le diabete, I’hypercholestérolémie,
I’hypertension artérielle ou I’hyper-
calcémie [1-3]. Il est toutefois difficile de
conclure quant a un lien de causalité du
fait del’existence d’un important biais de
sélection, ces pathologies incitant plus
fréquemment les patients a consulter en
ophtalmologie. Le caractére majoritai-
rement unilatéral de la HA suggere par
ailleurs I'implication de facteurs locaux
plutét que systémiques dans le dévelop-
pement des corps astéroides [1, 3].

2. Physiopathologie
Les dépéts astéroides correspondent a

des cristaux biréfringents a surface lisse,
de petite taille (inférieure 40,1 mm), liés

aux fibres de collagéne du vitré [4]. Sur
le plan histochimique, ils sont compo-
sés de complexes phospholipidiques et
calciques, similaires a ceux retrouvés
dans certains types de lithiase rénale
et biliaire [2-4]. Ces dép6ts sont amor-
phes et rarement associés a une réac-
tion inflammatoire granulomateuse, si
bien que le terme de “hyalite” astéroide
utilisé autrefois a été abandonné [4].
L’étiopathogénie de la HA reste incon-
nue mais les données épidémiologiques
et histologiques suggerent 'implication
de modifications biochimiques et struc-
turelles locales, au sein du vitré.

3. Diagnostic

Les dépots apparaissent a I’examen bio-
microscopique sous la forme d’opacités
blanchétres et brillantes, suspendues
dans la cavité vitréenne, et mobiles
avec les mouvements de 'eeil (fig. 1).
Elles sont liées aux fibres de collagéne
et suivent donc les mouvements du gel
vitréen lors des saccades oculaires, ce qui
les distingue des opacités du synchisis
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Fig. 1: Hyalopathie astéroide.

étincelant [4]. Leur densité est parfois
telle qu’il est difficile voire impossible
d’examiner la rétine au biomicroscope.
Paradoxalement, le retentissement
fonctionnel est le plus souvent modéré,
méme dans les formes trés denses, avec
préservation d'une bonne acuité visuelle
et perception de myodésopsies peu
génantes, d’autant que le vitré postérieur
est rarement décollé [3-5]. Cette discor-
dance peut s’expliquer par la forme des
corps astéroides qui, contrairement aux
condensations de la trame collagéne ou
au tissu glial prépapillaire visible lors du
décollement postérieur du vitré (DPV),
comportent une surface lisse et relati-
vement plate limitant la diffraction et la
diffusion de la lumiére a 'intérieur de
Ieeil [3].

L’examen clinique est habituellement
suffisant pour poser le diagnostic de HA.
Il pourra étre complété, en cas de doute
ou debaisse vision, par une échographie
en mode B qui montrera de nombreux
éléments hyperéchogenes, trés mobiles
dans le gel vitréen, et permettra d’analy-
ser I’état de 'interface vitréo-rétinienne.
IIn’est pasrare d’observer une zone vide
d’échos (cone d’ombre postérieur) en
arriere de I’échogénicité du corps vitréen
qui peut laisser penser, a tort, que la
hyaloide postérieure est complétement
décollée [4].

4, Complications et prise en charge
La densité delaHA peut géner considéra-

blement I’examen du fond d’ceil et deve-
nir problématique lorsqu’une pathologie

du segment postérieur est suspectée. La
rétinographie ultra-grand champ est un
outil précieux qui permet souvent de
mieux visualiser la rétine et de détecter
des anomalies non visibles en ophtal-
moscopie ou a I’aide d’un rétinographe
conventionnel (fig. 2). L’angiographie
a la fluorescéine peut également s’avé-
rer utile en présence d’une HA dense,
notamment chez le patient diabétique,
sa qualité étant peu altérée par les corps
astéroides [4].

L’OCT reste ’examen de choix en pré-
sence d’une baisse d’acuité visuelle pour
rechercher des anomalies de I'interface
vitréomaculaire (fig. 3). Les yeux avec
HA présentent en effet souvent une
adhérence vitréorétinienne anormale
au pole postérieur, exposant a la surve-
nue d'une traction ou a la formation d'un
vitréoschisis lors du DPV [5, 6].

La chirurgie maculaire — et plus par-
ticuliérement celle des membranes
épimaculaires (MEM) — donne de bons
résultats, comparables a ceux obtenus
chezles patients sans HA, confirmant le

Fig. 2: Rétinophotographie ultra-grand champ chez
un patient présentant une hyalopathie astéroide
dense masquant le péle postérieur en biomicros-
copie.

faibleretentissement visuel delaHA [7].
IIn’y a donc, en théorie, aucune raison
de proposer une vitrectomie “optique”
aux patients présentant une HA isolée.
Elle sera en revanche envisagée dans les
formes tres denses empéchant le suivi ou
le traitement de pathologies rétiniennes
sous-jacentes telles que les rétinopathies
proliférantes, les déchirures rétiniennes,
la vasculopathie polypoidale ou la cho-
riorétinite séreuse centrale.

Elle pourra également se discuter au cas
par cas en présence de myodésopsies
génantes, apres analyse précise du rap-
port bénéfice/risque. Le patient devra
clairement étre informé du développe-
ment inéluctable de la cataracte et des
complications rhegmatogénes qui ont,
toutefois, nettement diminué depuis
I’'avénement des systémes transconjonc-
tivaux et la diminution de la taille de
I’instrumentation. Une étude récente
portant sur 195 yeux (dont 13 avec HA)
ayant bénéficié d’une vitrectomie 25 G
pour corps flottants a ainsi rapporté un
taux de déchirure et de décollement de
rétine de 1,5 % [8]. L'indication ne sera
retenue, dans tous les cas, qu’a 'issue
d’au moins deux consultations afin de
s’assurer que le patient a bien mesuré
tous les risques de la chirurgie.

Enfin, les dépots astéroides peuvent
entrainer des erreurs par défaut lors de la
mesure de lalongueur axiale par biomé-
trie optique, exposant a une myopisation
postopératoire [3]. Il conviendra, en cas
de doute, d’effectuer un contréle manuel
par biométrie ultrasonore, si possible en
mode B, ou a défaut de déterminer la
puissance de I'implant en s’aidant de la

Fig. 3: Traction vitréo-maculaire focale chez un patient présentant une hyalopathie astéroide. Noter les

dépbts vitréens hyperréflectifs.




réalités Ophtalmologiques — n°® 280_Avril 2021 — Cahier 2

Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine — n° 31

correction optique portée et des données
de I’eil adelphe. On soulignera égale-
ment le risque de calcification secon-
daire de I'implant, qui semble beaucoup
plus fréquent avec les matériaux en sili-
cone, peu utilisés en France [3].

B Synchisis étincelant
1. Epidémiologie et physiopathologie

Le synchisis étincelant est une affection
dégénérative du vitré souvent confon-
due avec la hyalopathie astéroide mais
qui s’en distingue par plusieurs points.
Il est beaucoup plus rare, n’est associé a
aucune maladie systémique et survient
sur des yeux pathologiques ayant subi
un traumatisme, de multiples pous-
sées inflammatoires ou présentant une
hémorragie intravitréenne chronique.
Histologiquement, les dépdts corres-
pondent a des cristaux de cholestérol
provenant de la lyse locale d’érythro-
cytes ou de leucocytes associés a une
hémorragie ou des foyers inflammatoires
intravitréens anciens [4].

2. Diagnostic

Cliniquement, les cristaux sont visibles
sous la forme d’opacités de taille
variable, brillantes et polychromes, par
opposition aux opacités blanchatres de
la HA, au sein d’un vitré dégénéré et
pathologique. Elles sont mobiles dans la
cavité vitréenne mais indépendamment
des mouvements du vitré et tendent a
sédimenter en inférieur lorsque 1’ceil est
immobile [4]. Un passage en chambre
antérieure est possible chez le sujet
aphaque et peut exposer a un risque de
glaucome secondaire par blocage du
trabéculum.

3. Complications et prise en charge

Le synchisis étincelant n’a habituel-
lement aucun retentissement visuel,
les yeux touchés étant le plus souvent
malvoyants. Une vitrectomie pourra se
discuter chez le sujet aphaque en cas

de migration antérieure des cristaux et
d’hypertonie mal contrdlée ou tolérée.

B Amylose vitréenne
1. Généralités

Le terme “amylose” regroupe un groupe
hétérogene de maladies rares, potentiel-
lement mortelles, caractérisées par le
dépodt de matériel fibrillaire “amyloide”
insoluble dans les tissus. Elles peuvent
étre acquises ou héréditaires, localisées
ou systémiques et sont actuellement
classées en fonction du précurseur pro-
téique al’origine des dépéts amyloides:
chainelégere d’immunoglobuline (amy-
lose AL), protéine sérique amyloide A
(amylose AA), transthyrétine (amylose
TTR) [4,9]... Lamylose vitréenne se ren-
contre exclusivement dans le cadre des
amyloses héréditaires a transthyrétine
(ATTR) que nous détailleronsici [10].

2. Epidémiologie et physiopathologie
de ’ATTR

Latransthyrétine est une protéine homo-
tétramérique synthétisée par le foie et
I’épithélium pigmentaire rétinien, qui
assure le transport plasmatique dela thy-
roxine et du rétinol. Plus de 120 muta-
tions ponctuelles dans le gene de la TTR
ont étéidentifiées, lamaladie se transmet-
tant selon un mode autosomique domi-
nant. La grande majorité d’entre elles
sontamyloidogéniques et entrainent une
dégradation aberrante dela TTR, condui-
sant a la formation de fibrilles amyloides
insolubles a I’origine des lésions tissu-
laires. Les dépéts amyloides peuvent
toucher le systéme nerveux autonome et
périphérique, le cceur, le tractus gastro-
intestinal, le rein mais également I’ceil et
les leptoméninges [9, 10].

Le phénotype et le mode de présen-
tation varient grandement selon la
mutation causale, I’dge de début et les
pays. Lamutation Val30Met est la plus
répandue dans le monde. Le tableau
clinique est dominé par les manifesta-

tions neurologiques périphériques et la
dysautonomie [9, 10].

Une atteinte oculaire est retrouvée
chez 5 a 75 % des patients avec ATTR,
tous types de mutation confondus. Les
manifestations sont variées, incluant:
kératoconjonctivite seche, anomalies
des vaisseaux conjonctivaux, glaucome
secondaire, anomalies pupillaires,
infiltration vitréenne, angiopathie
rétinienne et choroidienne. La préva-
lence de l’atteinte vitréenne varie for-
tement selon le type de mutation, de
1 a 30 % pour la mutation Val30Met a
100 % pour les mutations Tyr114Cys et
Ala36Pro[10, 11].

3. Diagnostic

La présence de symptomes cliniques
évocateurs dans un contexte familial
d’ATTR fera rechercher d’emblée une
mutation du géne de la TTR. Dans
les autres situations, la biopsie d’'un
organe atteint permettra d’affirmer la
nature amyloide de I’infiltration en
montrant la présence de dépots pro-
téiques rouge Congo positifs, avec un
aspect caractéristique de biréfringence
jaune-vert en lumiere polarisée. Le dia-
gnostic sera confirmé par I'immuno-
histochimie et I’étude génétique qui
permettront d’identifier le précurseur
TTR et la mutation responsable du
tableau clinique [9, 10].

L’atteinte vitréenne est parfois révé-
latrice de la maladie. Sa découverte
impose la réalisation d’une enquéte
familiale et d’un bilan d’extension com-
plet a la recherche notamment d’une
neuropathie dysautonomique et d’'une
cardiomyopathie qui conditionnent le
pronostic [9].

Cliniquement, ’amylose vitréenne se
caractérise par la présence d’opacités
de couleur grise ou blanc créme initiale-
ment localisées a la surface de la rétine,
au voisinage des vaisseaux, et envahis-
sant secondairement ’ensemble du vitré
en donnant un aspect de fils de coton



réalités Ophtalmologiques — n°® 280_Avril 2021 - Cahier 2

Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine — n° 31

POINTS FORTS

retentissement visuel.

a transthyrétine.

qui déterminent le pronostic.

baisse de vision sévere.

ou de laine de verre (fig. 4). Elles sont
parfois reliées a la face postérieure du
cristallin parI’intermédiaire de pseudo-
podes qui apparaissent a I’examen bio-
microscopique sous la forme de taches
blanches punctiformes, quasi pathogno-
moniques de lamaladie (fig. 5) [4, 10].

Le diagnostic n’est pas toujours aisé,
notamment dans les formes avec
atteinte vitréenne inaugurale, I’infil-

Fig. 4: Opacités vitréennes en “laine de verre” dans
le cadre d’'une amylose héréditaire a transthyrétine.

B La hyalopathie astéroide est rarement symptomatique. En cas
de baisse d'acuité visuelle, il faut rechercher une pathologie
de linterface vitréomaculaire et notamment une membrane
épimaculaire, qui semble plus fréquente chez ces patients.

B Le synchisis étincelant survient sur des yeux pathologiques
profondément remaniés et n'a habituellement aucun

B Lamylose vitréenne entre dans le cadre des amyloses héréditaires

B Linfiltration vitréenne est parfois révélatrice de la maladie. Sa
découverte impose la réalisation d'un bilan d’extension complet
a la recherche d’'une atteinte cardiaque ou d'une dysautonomie

B Les dépodts amyloides vitréens peuvent étre responsables d'une

0 La vitrectomie donne de trés bons résultats visuels mais le
pronostic fonctionnel reste conditionné par la survenue d'un
glaucome secondaire ou d’'une angiopathie rétinienne.

tration vitréenne pouvant facilement
étre confondue avec une hémorragie du
vitré ancienne ou une hyalite. Il peut
étre utile dans ces situations de réaliser
une angiographie au vert d’indocyanine
pour rechercher une angiopathie cho-
roidienne associée. Rousseau et al. ont
en effet rfécemment mis en évidence la
présence d’une imprégnation parié-
tale tardive des arteres choroidiennes

Fig. 5: Dépots amyloides vitréens avec atteinte de
la face postérieure du cristallin (pseudopodes) chez
une patiente porteuse de la mutation Val30Met.

chez 100 % des patients porteurs de la
mutation Val30Met [12]. L’angiopathie
rétinienne, quant a elle, est plus rare et
moins spécifique, associant a des degrés
divers dépots prérétiniens, micro-
anévrysmes, rétrécissement vasculaire
et signes d’ischémie rétinienne dans les
formes les plus séveres [4, 10-12].

4. Complications et prise en charge

L’amylose vitréenne peut étre respon-
sable de myodésopsies et d’une baisse
de vision parfois sévere lorsque les
dépdts envahissent la cavité vitréenne
et/ou s’accumulent au niveau de la cap-
sule postérieure du cristallin [4, 10]. La
vitrectomie donne d’excellents résul-
tats avec une récupération visuelle ad
integrum dans la grande majorité des
cas [10, 13, 14]. Elle doit étre complete
et notamment étendue a I’espace rétro-
lental, la persistance de reliquats dans
le vitré antérieur exposant au risque de
récidive par dispersion des opacités [4,
10, 14]. Certains auteurs ont ainsi sug-
géré d’associer systématiquement une
extraction du cristallin afin de faciliterle
geste, qui ne permet toutefois pas de sup-
primer la production locale des fibrilles
amyloides [14]. Les récidives restent
possibles et il ne semble donc pas justi-
fié de proposer une chirurgie combinée
en premiere intention chez ces patients
souvent relativement jeunes.

La vitrectomie peut également avoir un
intérét diagnostique dans les formes
atypiques, notamment lorsque ’atteinte
vitréenne est isolée. Il est par ailleurs
fréquent d’observer sur les images OCT
des dépots caractéristiques en forme
d’aiguille a la surface de la rétine chez
les patients vitrectomisés, qui doivent
inciter a rechercher une ATTR en I’ab-
sence de contexte évocateur (fig. 6) [15].

Le pronostic del’amylose vitréenne reste
conditionné par la survenue de compli-
cations et notamment d’un glaucome
secondaire, souvent réfractaire au trai-
tementmédical, dont'incidence semble
augmenter apres vitrectomie [10, 13].




réalités Ophtalmologiques — n°® 280_Avril 2021 — Cahier 2

Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine — n° 31

Fig. 6: Dépots amyloides prérétiniens chez une patiente porteuse de la mutation Val30Met.

Plusieurs auteurs ont ainsi proposé de
laisser une couronne de vitré périphé-
rique pour “filtrer” et retenir les fibrilles
amyloides, et limiter 1’obstruction
secondaire du trabéculum. D’autres ont
suggéré d’y associer un cerclage laser
afin de diminuer la production locale
de TTR. Une série récente portant sur
31 yeux a toutefois montré que ces deux
techniques, méme combinées, n’étaient
pas suffisantes pour prévenir’élévation
pressionnelle post-vitrectomie [13]. En
effet, pres de 75 % des patients dans
cette étude ont développé un glaucome
dans les 49 mois suivant la chirurgie.
Une surveillance rapprochée de la pres-
sion intraoculaire, de la structure et de
la fonction s’avere donc nécessaire chez
les patients présentant une ATTR avec
atteinte oculaire, a fortiori aprés une
vitrectomie.

Le pronostic visuel dépend également
de la présence d’une atteinte vasculaire
rétinienne et de sa sévérité [10, 12].
L’angiographie a la fluorescéine est utile
pour évaluer la qualité de perfusion du
lit capillaire. La photocoagulation laser
des territoires ischémiques est indiquée
en présence d’un néovaisseau préré-
tinien ou de zones étendues de non-
perfusion afin de prévenir ’apparition
d’un glaucome néovasculaire.

La transplantation hépatique reste le
traitement de choix dans les formes sys-
témiques. Elle est efficace dans 70-80 %
des cas pour stopper la déposition anor-
male de la TTR et permet de doubler la

médiane de survie des patients jeunes [9,
10]. Les atteintes préexistantes a la greffe
demeurent toutefois inchangées, souli-
gnant I'importance d’un diagnostic et
d’un traitement précoce. Les atteintes
ophtalmologiques évoluent indépen-
damment delatransplantation, enraison
de la persistance d’une synthése locale
de la TTR. De nouveaux traitements,
stabilisateurs de la TTR (tafamidis,
diflunisal), sont actuellement en cours
d’évaluation, leur effet sur les atteintes
oculaires n’est pas encore connu [9, 10].
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Les conséquences choriorétiniennes
d’un syndrome de Cushing

RESUME: L’association entre la choriorétinopathie séreuse centrale (CRSC) et les glucocorticoides
a été bien déemontrée dans plusieurs études. En effet, il s’agit du facteur de risque le mieux établi de

poussée de CRSC.

Toutefois, I’association entre CRSC et syndrome de Cushing, cause principale d’hypercorticisme
endogéne, est plus débattue, probablement du fait de la faible prévalence du syndrome de Cushing.
Certaines études rapportent des cas de CRSC entre 6 et 12 % des patients avec un syndrome de
Cushing. Néanmoins, d’aprés une étude récente de notre service, les formes frustes de CRSC, comme
I’épithéliopathie associée a la pachychoroide, seraient retrouvées chez environ 20 % des patients

atteints de syndrome de Cushing.

= P. EYMARD, E. BOUSQUET
OphtalmoPdle, hopital Cochin, Université de PARIS.

Choriorétinopathie séreuse
centrale

La choriorétinopathie séreuse cen-
trale (CRSC) est considérée comme la
4¢ pathologie rétinienne en termes de fré-
quence apres la dégénérescence macu-
laire liée 4 I’4ge (DMLA), la rétinopathie
diabétique et les occlusions veineuses
rétiniennes. Elle appartient au spectre
des maladies associées a la pachycho-
roide, entité de description récente,
caractérisée par une augmentation focale
ou diffuse de I’épaisseur choroidienne
secondaire a une dilatation des veines
choroidiennes. Actuellement, le spectre
des pachychoroides comporte les patho-
logies suivantes: ’épithéliopathie, la
CRSC, les néovaisseaux choroidiens de
type 1 et certaines formes de vasculopa-
thie polypoidale choroidienne.

L’association entre la choriorétinopathie
séreuse centrale et les glucocorticoides
a été rapportée dans plusieurs études.

La prise de corticoides est un facteur de
risque bien établi de CRSC. Parmi les
facteurs associés ou facteurs de risque
de CRSC retrouvés dans la littérature,
on retrouve également les troubles du
sommeil, le travail en horaires décalés,
les maladies auto-immunes, la person-
nalité de type A,1’'usage de psychotropes
(anxiolytiques ou antidépresseurs), le
stress psychologique, I'hypertension
artérielle et I’infection a Helicobacter
pylori [1-4].

La CRSC se caractérise par la présence
d’un décollement séreux rétinien (DSR),
souventaccompagné de décollements de
I’épithélium pigmentaire (DEP) et dune
pachychoroide. Elle survient plus fré-
quemment chez les adultes d’adge moyen,
avec une prédominance masculine.

B Syndrome de Cushing

Le syndrome de Cushing est caractérisé
par ’ensemble des manifestations cli-
niques induites par une exposition chro-
nique a un exces de glucocorticoides. I1
s’agit d'une maladie rare: son incidence
annuelle est comprise entre 1 et 3 cas par

million d’habitants en France. Le syn-
drome de Cushing peut avoir une origine
endogeéne, par une sécrétion chronique
autonome et excessive de cortisol par
les glandes surrénales, ou une origine
exogene suite a une prise médicamen-
teuse longue de glucocorticoides. Dans
les hypercorticismes endogénes, on
distingue les syndromes de Cushing
dépendants deI’ACTH ([hormone corti-
cotrope] de cause hypophysaire ou par
sécrétion ectopique d’ACTH par une
tumeur) et ceux indépendants de ’ACTH
(de cause surrénalienne). La maladie de
Cushing est I’hyperproduction d’ACTH
par un adénome hypophysaire.

Sur le plan clinique, plusieurs organes
peuvent étre atteints et les symptémes
sont variés: obésité facio-tronculaire,
vergetures, hirsutisme, diabete, hyper-
tension artérielle, irritabilité, insomnie...

B CRSC et syndrome de Cushing

Dans la littérature, on retrouve des cas
rapportés de CRSC chez des patients
atteints de syndrome de Cushing. La
premiere série de cas décrite trouvait
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B La prise de corticoides exogéenes et le syndrome de Cushing sont

des facteurs de risque de CRSC.

B Les données concernant l'épaisseur choroidienne des patients
atteints de syndrome de Cushing divergent en fonction des études.

B La CRSC est plutét rare chez les patients atteints de syndrome de
Cushing mais les formes frustes de CRSC (épithéliopathie associée
a la pachychoroide) sont plus fréquentes.

B Encas de CRSC, il n'est pas nécessaire de réaliser une recherche
systématique du syndrome de Cushing, sauf si le patient présente
des signes cliniques d'hypercorticisme.

une prévalence de 5 % de CRSC sur
60 patients [5]. Des études plus récentes
avecréalisation d’OCT retrouvaient une
fréquence faible et variable de CRSC
chez les patients atteints de syndrome
de Cushing, entre 6 et 12 % [6-8]. Ce
sont majoritairement des petites séries
du fait de la rareté du syndrome de
Cushing. Récemment, ’étude de Brinks
et al. retrouvait des signes ophtalmo-
logiques de CRSC chez une patiente ou
des signes frustes de CRSC chronique
chez 2 patients, sur 11 patients avec un
syndrome de Cushing actif[9].

Inversement, la prévalence du syndrome
de Cushing chez les patients atteints de
CRSC est mal connue et assez rare. Une
étude portant sur 86 patients avec une
CRSC chronique neretrouvaitaucun cas
de syndrome de Cushing [10]. Un bilan
endocrinologique systématique chez
les patients atteints de CRSC n’apparait
pas utile, saufen cas de signes cliniques
orientant vers un hypercorticisme.

Epaisseur choroidienne
chez les patients avec
un syndrome de Cushing

Plusieurs études retrouvent une épais-
seur choroidienne rétrofovéolaire aug-
mentée par rapport a des témoins [6-8].
Mais I’épaisseur choroidienne rétrofo-

véolaire moyenne est trés variable, allant
de 270 +40 4 372,96 + 73,14 pm suivant
les études [6-9]. Les facteurs influengant
I’épaisseur choroidienne sont nombreux
et la population des patients avec syn-
drome de Cushing étudiée differe (4ge des
patients, sexratio, statut hormonal, durée
d’évolution, Cushing actif ou traité...).

Une étude récente a analysé I’atteinte
choriorétinienne de 49 patients avec
syndrome de Cushing comparée a celle
de 49 sujets sains [8]. La pachychoroide
était définie par la présence de dilatation
de vaisseaux de la couche de Haller avec
atténuation des couches internes de la
choroide. Une fréquence plus impor-
tante de pachychoroide a été mise en
évidence chez les patients atteints de
syndrome de Cushing par rapport aux
témoins (53,1 vs 14,3 %).

Autres pathologies du spectre
des pachychoroides
et syndrome de Cushing

La prévalence d’autres pathologies du
spectre des pachychoroides apparait
également étre plus importante chez les
patientsatteints de syndrome de Cushing
que chez des témoins sains. Nous avons
réalisé une imagerie choriorétinienne
des patients hospitalisés pour syndrome
de Cushing a I’hopital Cochin [11].

Fig. 1: Patiente de 34 ans avec macroadénome hypophysaire corticotrope présentant une épithéliopathie
associée a la pachychoroide. A: OCT en mode EDI de la rétine et de la choroide de l'ceil droit. B: image en
infrarouge du péle postérieur. C: zoom sur l'image A montrant un décollement de 'épithélium pigmentaire
au-dessus de pachyvaisseaux.
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Fig. 2: Patiente de 70 ans présentant un corticosurrénalome en rémission ayant une vasculopathie polypoi-
dale choroidienne bilatérale. A: rétinophotographie du pdle postérieur de 'eeil droit montrant les polypes en
interpapillomaculaire. B: imagerie en autofluorescence du péle postérieur. C: OCT en mode EDI de la rétine et
de la choroide visualisant les polypes et le décollement séreux rétinien.

Dans cette étude portant sur 28 patients
atteints de syndrome de Cushing, aucun
cas de CRSCn’a été mis en évidence. En
revanche, la prévalence de I’épithélio-
pathie associée a la pachychoroide était
de 17,9 % chezles Cushing contre 3,6 %
chezles témoins [11] (fig. 1).

Une autre étude retrouve une fréquence
de 18 % de formes frustes de CRSC chez
les patients présentant un syndrome
de Cushing actif [10]. Les patients avec
une épithéliopathie associée a la pachy-
choroide ne présentant pas ou peu de
symptdmes visuels, la fréquence de cette
pathologie pourrait étre sous-estimée
chezles patients atteints d'un syndrome
de Cushing.

Une patiente atteinte de syndrome de
Cushing présentait une vasculopa-

thie polypoidale choroidienne bila-
térale dans notre étude [11] (fig. 2).
L’association apparait assez rare.
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Focus sur une maladie rare: altération
rétinienne et albinisme oculo-cutané

RESUME: L’albinisme oculo-cutané est une des formes génotypico-phénotypiques du spectre de I'al-
binisme. Il se caractérise par une hétérogénéité dans les genes atteints et donc dans les mécanismes
moléculaires sous-tendus par ces génes. Le phénotype implique différents organes concernés par la
pigmentation, y compris I’eil et plus précisément la rétine. En effet, I’hypopigmentation de I'épithé-
lium pigmentaire est associée dans la quasi-totalité des cas a une hypoplasie fovéolaire, qui consti-
tue un des principaux enjeux de I’albinisme parce qu’elle provoque une vision souvent inférieure a la
population normo-pigmentée et donc une morbidité.

= R. LEJOYEUX
Fondation Ophtalmologique A. de Rothschild,
PARIS.

B En préambule
1. Définition

L’albinisme est une maladie génétique
caractérisée par I'insuffisance de pro-
duction de mélanine, a l'origine de
la pigmentation. Les différents tissus
contenant de la mélanine peuvent donc
souffrir de cette hypopigmentation, que
ce soit la peau, les phanéres ou les yeux.

2. Physiopathologie

La mélanine est un pigment naturel
présent dans les mélanocytes qui per-
met d’absorber certains spectres de la
lumiere visible. Elle dérive de la tyro-
sine via la DOPA qui peut ensuite se
convertir en eumélanine (marron) ou
en phéomélanine (rouge) en présence
de cystéine. Ces différentes étapes abou-
tissent a la formation de mélanine dans
le mélanosome.

Plusieurs enzymes responsables de la
formation de la mélanine sont en cause

dans I’albinisme, un variant pathogéne
dans le géne codant pour la tyrosinase
étant I’exemple le plus classique. Cela
provoque un défaut de synthése de la
mélanine, expliquant le phénotype
hypopigmenté des patients atteints
d’albinisme.

3. Génétique

Tous les types d’albinismes oculo-
cutanés sont a transmission autosomique
récessive, il en existe 7 formes simples et
11 formes syndromiques [1]. Il estimpor-
tant d’identifier ces formes puisque cer-
taines sont potentiellement mortelles &
cause des atteintes systémiques.

B Les atteintes extra-oculaires
1. Hypopigmentation cutanée

La pigmentation cutanée est extréme-
ment variable selon les individus, allant
d’une absence totale de pigmentation
cutanée et des phaneres & une certaine
pigmentation (peau couleur créme, che-
veux jaunes, voire chatain clair), jusqu’a
une pigmentation normale qui implique
souvent un diagnostic fait sur des argu-

ments ophtalmologiques purs etavec un
retard diagnostique important.

2. Atteinte d’organes systémique

Le phénotype du syndrome d’Her-
mansky-Pudlak s’accompagne de saigne-
ments, de colite granulomateuse, mais
aussi de fibrose pulmonaire pouvant
nécessiter une greffe pulmonaire.

Le syndrome de Chediak-Higashi pro-
voque des problemes d’immunité avec des
infections potentiellement mortelles, des
troubles de lacoagulation, desneuropathies
périphériques, une fatigue importante.

Les atteintes ophtalmologiques
non rétiniennes

1. Nystagmus

Le nystagmus atteint jusqu’a 40 % des
patients avec albinisme. Il peut s’agir
d’un nystagmus alternant périodique.
La présence d’'un nystagmus impor-
tant est souvent un frein a la réalisation
d’une imagerie rétinienne de précision,
notamment I’OCT et surtout ’'OCT-A,
qui demande une fixation soutenue.
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dans l'albinisme.

packing” de la rétine externe.

I'hypopigmentation.

B Lhypoplasie fovéale est le principal facteur de morbidité visuelle

B Elle découle d’'une immaturité dans les deux voies de
maculogeneése: dépression fovéolaire de la rétine interne et “cone-

B Lautre morbidité est la photophobie liée essentiellement a

B Ilestimportant de génotyper tous les patients atteints d'albinisme
a la recherche de formes syndromiques potentiellement mortelles.

2. Hyper-décussation

L’analyse électrophysiologique montre
une hyper-décussation, ce qui signifie
que lerapport entre les fibres qui restent
en ipsilatéral et celles qui décussent au
niveau chiasmatique est trés perturbé. En
effet, 1a ou il existe, chez le patient nor-
mopigmenté, une relative équivalence
(55 % de décussation) entre ces deux
voies visuelles, le patient atteint d’al-
binisme présente une grande majorité
de ses fibres (80 %) qui se projettent sur
le cortex controlatéral.

Les altérations rétiniennes
et de I’épithélium pigmentaire
(EPR)

1. Hypopigmentation de 'EPR

>>> Grades

Le fond d’ceil peut, en fonction de la pig-
mentation de I’épithélium pigmentaire,

Grade 0

Grade 1

avoir un aspect plus ou moins pigmenté et
laisser plus ou moins voir la vascularisa-
tion choroidienne a travers larétine. Il est
classé de 0 (aspect normal du fond d’eeil) &
3 (vaisseaux choroidiens visibles partout,
notamment dans |’aire maculaire, fig. 1).

>>> Conséquences

Une des plaintes rapportées par les
patients hypopigmentés est la photo-
phobie, dont on peut penser qu’elle est
la conséquence de I’hypopigmentation
irienne et de ’EPR. Une autre consé-
quence moins directe mais probable
de ’hypopigmentation de I’EPR est le
défaut de développement maculaire. Le
lien entre ces deux éléments est encore
mal compris.

2. Hypoplasie fovéale
>>> Définition

L’hypoplasie fovéale est une confi-
guration anatomique de la rétine cen-

Grade 3

Fig. 1: Classification de 'hypopigmentation de 'EPR (d'aprés [2]).

trale qui découle de I'immaturité de la
macula par défaut de maculogenése.
Les particularités de cette région dans
une situation physiologique (dépres-
sion fovéolaire de la rétine interne et
augmentation de la densité des cones
dans la rétine externe) sont diminuées
ou absentes selon le grade. Le lien de
causalité entre ’absence (ou la dimi-
nution) de la zone avasculaire centrale
(ZAC) et ’hypoplasie fovéale est encore
débattu [3].

>>> Classification

L’OCT a permis de préciser le phéno-
type anatomique de différentes atteintes
rétiniennes jusque-la accessibles uni-
quement a une description a I’ophtal-
moscope. Cette précision a permis des
classifications des maladies et ’hypo-
plasie fovéale en a fait partie. En effet,
la fovéa étant une zone de rétine spécia-
lisée, elle correspond a une phase déve-
loppementale d’aval de ’embryogenése
rétinienne. Néanmoins, selon le degré
de développement de cette zone, on
peut identifier, grdce a la précision
de I’OCT, des atteintes plus ou moins
séveres et touchant plus ou moins de
couches rétiniennes.

La classification comporte 4 stades [4]
(tableau I):

—le stade 0 correspond a la macula dif-
férenciée;

—le stade 1 correspond a la persistance
des couches plexiformes au niveau de
lamacula. En effet, dans lamacula diffé-
renciée, les couches de larétine interne,
qui sont le lieu des cellules ganglion-
naires, bipolaires ethorizontales, ne sont
pas présentes afin de garantir la pureté
optique des rayons incidents au niveau
des photorécepteurs;

—le stade 2 correspond au stade 1 addi-
tionné a la disparition de la dépression
fovéolaire, de sorte que I’entonnoir
fovéolaire n’est plus dessiné;

—le stade 3 correspond a un stade 2
auquel s’ajoute I’absence d’allongement
des segments externes des photorécep-
teurs maculaires;
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Stade de

Acuité visuelle

Uhypoplasie Eléments structurels détectés en OCT O Illustration médiane
p ou absent
fovéale LogMAR
A: extrusion des couches plexiformes A: absente B
B: dépression fovéolaire peu profonde B: présente
. 0,20
1 C: allongement des segments externes des C: présent
. } ! - D (0,12)
photorécepteurs maculaires D: présent
D: épaississement de la nucléaire externe - C
A: extrusion des couches plexiformes A: absente
B: dépression fovéolaire B: absente
5 0,44
2 C: allongement des segments externes des C: présent --D (0.18)
photorécepteurs maculaires D: présent '
D: épaississement de la nucléaire externe -C
A: extrusion des couches plexiformes A: absente
B: dépression fovéolaire B: absente 0.60
3 C: allongement des segments externes des C: absent =D (6 0)
photorécepteurs maculaires D: présent !
D: épaississement de la nucléaire externe
A: extrusion des couches plexiformes A: absente
B: dépression fovéolaire B: absente
0,78
4 C: allongement des segments externes des C: absent
. - 0,11)
photorécepteurs maculaires D: absent
D: épaississement de la nucléaire externe
A: extrusion des couches plexiformes A: absente
B: dépression fovéolaire peu profonde B: présente - B
. . - . . 1,0
Atypique E: disruption des segments externes et internes | E: présente (0,08)
des photorécepteurs maculaires - E '

Tableau I: Classification de Thomas et al. de U'hypoplasie fovéale (d'aprés [4]).

—le stade 4 correspond a un stade 3
auquel s’ajoute 1’absence d’épaississe-
ment de lanucléaire externe. A ce stade,
la macula ne présente plus aucun stig-
mate de différenciation par rapport a la
rétine périphérique.

Cette classification met en lumiere que
la fonction maculaire est directement
fonction de son niveau de développe-
ment. Ainsi, le stade 1 d’hypoplasie
fovéale permet une acuité visuelle sub-
normale, alors que le stade 4 implique
une acuité visuelle largement abais-
sée, du fait non seulement des angio-
scotomes de la rétine interne mais
aussi de la faible densification des
photorécepteurs. En effet, lamaculoge-
nése comporte deux mouvements: un
mouvement centrifuge des couches
internes afin de dessiner la dépression
fovéolaire et un mouvement centripéte
de la rétine externe afin de constituer
le “cone-packing”.

>>> Imagerie multimodale
¢ OCT-A

L’hypoplasie fovéale, comme attendue,
correspond a la continuité vasculaire au
niveau du centre et donc a I’absence de
ZAC. Puisque les couches de la rétine
interne sont continues, méme au centre,
les vaisseaux rétiniens ne s’arrétent pas
et croisent le centre de la vision.

Sila classification anatomique de I'hy-
poplasie fovéale est pour le moment
strictement faite via I’OCT, de nom-
breuses études ont analysé les images en
OCT-A en aide diagnostique mais éga-
lement afin de préciser les stades OCT
en fonction de ’aspect en OCT-A. Une
étude récente montre, sur une série de
cas, que legrade 1 en OCT retrouvait des
petits capillaires dans le plexus profond
etsuperficiel en OCT-A. Pour un cas avec
une hypoplasie fovéale de grade 3, les

vaisseaux de gros calibre ne traversaient
pas le centre maisil y avait un réarrange-
ment au hasard des capillaires croisant la
fovéa. Chezun patientavec un grade 4 en
OCT, I'OCT-A retrouvait des vaisseaux
de gros calibre dans lamacula et une den-
sité des capillaires augmentée [6].

e Optique adaptative

La densité des cones fovéolaires est
abaissée dans I’albinisme. Ce chiffre
est corrélé a I’épaisseur de la couche
des fibres de Henlé et a I’épaisseur de
la nucléaire externe, qui sont modifiées
dans ’albinisme. L’hypothése physiopa-
thologique est que la densification des
cones fovéolaires entraine la formation
des fibres de Henlé [6].

>>> Retentissement anatomo-clinique

1l est important de différencier la fovéa
plana de I’hypoplasie fovéale. L'une
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n’est qu'une diminution de la dépression
fovéolaire sans avoir forcément de reten-
tissement fonctionnel, alors que 1’autre
correspond a un état développemental
imparfait de la macula avec une baisse
visuelle en conséquence. Puisque la fovéa
plana est retrouvée dans plusieurs autres
pathologies (aniridie, FHONDA [foveal
hypoplasia, optic nerve decussation
defects and anterior segment dysgene-
sis]...) mais aussi chez des patients sans
mutation génétique connue et sans reten-
tissement visuel, il s’agit de différencier
les deux termes et den’user le terme d’hy-
poplasie fovéale que danslesatteintes syn-
dromiques ouquand la vision estabaissée
du fait de I’anatomie maculaire [7].
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EYLEA® est indiqué en 1° intention dans le traitement
chez I'adulte de la forme néovasculaire (humide) rétrofovéolaire de

la dégénérescence maculaire liée a I'age.'?* Indication remboursée \ E Y L E / \

séc. soc. et agréée coll. ( aflibercept 40 mg/ml, solution injectable)

Méthodologie de I'étude ALTAI
Résultats a 96 semaines disponib

"] Objectifs de I'’étude : ALTAIR était une étude multicentrique, randomisée en ouvert, d'une durée de 96 semaines, conduite

chez 247 patients japonais atteints de la forme humide de la DMLA naifs de traitement, congue pour évaluer l'efficacité
et la sécurité d'Eylea® administré selon un protocole « Treat and Extend » avec deux durées d'ajustement différentes des
intervalles entre les injections (2 semaines et 4 semaines).

"l Descriptif et schéma de I'étude : Tous les patients ont recu une dose mensuelle de 2 mg d'Eylea® pendant 3 mois suivie

d'une injection aprés un intervalle étendu a 2 mois. A la semaine 16, les patients ont été randomisés selon un ratio 1:1 dans
deux groupes de traitement : 1) Eylea® selon un protocole « Treat and Extend » avec des ajustements de 2 semaines et
2) Eylea® selon un protocole « Treat and Extend » avec des ajustements de 4 semaines. L'extension ou le raccourcissement
de lintervalle entre deux injections était décidé selon des critéres visuels et/ou anatomiques définis dans le protocole avec
un intervalle entre deux injections de 16 semaines maximum’ pour les deux groupes.

"l Critére principal de I'’étude : Variation moyenne de la MAVC entre l'inclusion et la semaine 52 (en lettre ETDRS).

" Critéres secondaires de I'étude : Proportion de patients avec une perte <15 lettres ; Proportion de patients ayant gagné

au moins 15 lettres de MAVC entre l'inclusion et la semaine 52 ; Variation de I'épaisseur centrale rétinienne de l'inclusion a la
semaine 52 ; Proportion de patients sans fluide visible a I'OCT a la semaine 52 ; Tolérance.

* Des intervalles au-dela de quatre mois entre les injections n'ont pas été étudiés.

Médicament d'exception — Prescription en conformité avec la fiche d'information thérapeutique

Pour une information compléte, vous pouvez consulter le Résumé des Caractéristiques du Produit en flashant ces QR Codes ou
directement sur :

- la base de données publique des médicaments (http://base-donnees-publique.medicaments.gouv.fr)

- le site de Bayer (http://www.bayer.fr).

Conditions de prescription et de délivrance : Liste |. Médicament a prescription réservée aux spécialistes en ophtalmologie.
Uniquement sur ordonnance. Remb. séc. Soc. 100%.
Pharmacovigilance / Information médicale (N° vert) : 0 800 87 54 54

EYLEA® 40 mg/ml, EYLEA® 40 mg/m, ETDRS : Early Treatment Diabetic Retinopathy Study ; MAVC : Meilleure Acuité Visuelle Corrigée ; OCT : Tomographie par Cohérence Optique ;
solution injectable solution injectable en Treat and Extend : traiter et étendre.
en flacon seringue préremplie 1. RCP EYLEA®. 2. HAS. Avis de la CT EYLEA® du 03/04/2013. 3. HAS. Avis de la CT - Place dans la stratégie thérapeutique de LUCENTIS®,

EYLEA® et de leurs comparateurs cliniquement pertinents dans la forme humide de la DMLA. 11/10/2017.
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J (humide) rétrofovéolaire de la dégénérescence maculaire liée a I'Age (DMLA) 2

LUCENTIS® est un médicament d’exception : la prescription doit étre accompagnée d’une ordonnance de médicament d’exception
et ne peut avoir lieu que dans le respect de la Fiche d’Information Thérapeutique (FIT).

Pour une information compléte, consultez le Résumé des Caractéristiques du Produit sur la base de données publique
du médicament a I'adresse suivante : http://base-donnees-publique.medicaments.gouv.fr

Déclarezimmédiatement tout effet indésirable suspecté d’étre dii a un médicament a votre Centre régional de pharmacovigilance (CRPV) ou sur www.signalement-sante.gouv.fr

Conditions de prescription et de délivrance

- Liste |

- Médicament a prescription réservée aux spécialistes en ophtalmologie

Situation du médicament au regard du remboursement par les organismes d’assurance maladie ou de I'agrément pour les collectivités publiques

- Remboursement Sécurité Sociale a 100 %, procédure des médicaments d’exception a suivre pour ouvrir droit au remboursement, prescription en conformité avec la Fiche
d’Information Thérapeutique

- Agréé aux Collectivités

- Non remboursé Sécurité Sociale et non Agréé aux Collectivités dans I'indication « Traitement de la baisse visuelle due a une néovascularisation choroidienne secondaire a toute
autre cause que la myopie forte ou que la DMLA » (demande d’admission a I'étude)

* Méthodologie de I'étude Rival ':

Objectif de I'étude : Evaluer la différence de développement de I'atrophie maculaire entre ranibizumab et aflibercept administrés selon un schéma « treat and extend » chez des

patients atteints de DMLA néovasculaire. La posologie d’aflibercept 2,0 mg dans |'étude ne correspond pas 4 celle validée par 'AMM - Descriptif de I'étude : Etude australienne

prospective de phase IV randomisée, contrélée, multicentrique, en ouvert, partiellement masquée (le traitement est connu des investigateurs mais pas du centre de lecture) - Schéma

de P’étude : Inclusions réalisées entre avril 2014 et novembre 2017, incluant 281 patients naifs présentant une néovascularisation choroidienne sous-fovéolaire secondaire a une

DMLA. 2 bras: ranibizumab 0,5 mg, aflibercept 2,0 mg, schéma treat & extend — Critére principal de 'étude : Variation moyenne du développement de la surface de lazone d’atrophie

maculaire de I'inclusion a 24 mois, mesurée parimagerie multimodale (OCT + AF), évaluée en aveugle par un centre de lecture indépendant. — Principaux critéres secondaires de

I’étude : Nombre d'injections moyen au cours de |'étude / Variation de la MAVC a 12 mois et 24 mois par rapport a I'inclusion.

AF : Angiographie par Fluorescéine ; MAVC : Meilleure Acuité Visuelle Corrigée ; OCT : Tomographie par Cohérence Optique.
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