réalités Ophtalmologiques — n® 280_Avril 2021 - Cahier 2

Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine — n° 31

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 difféerencier 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 dépdts astéroides correspondent a

des cristaux biréfringents a surface lisse,
de petite taille (inférieure 4 0,1 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 dép0ts 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 lumieére a I'intérieur de
Iceil [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’eeil 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-
ticulierement 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 p6le 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, aprés analyse précise du rap-
port bénéfice/risque. Le patient devra
clairement étre informé du développe-
ment inéluctable de la cataracte et des
complications rhegmatogeénes 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.
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correction optique portée et des données
de I’eeil 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 de la 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 dép6ts 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
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POINTS FORTS

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

retentissement visuel.

B Lamylose vitréenne entre dans le cadre des amyloses héréditaires

a transthyrétine.

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

qui déterminent le pronostic.

B Les dépodts amyloides vitréens peuvent étre responsables d'une

baisse de vision sévere.

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

ou de laine de verre (fig. 4). Elles sont
parfois reliées a la face postérieure du
cristallin par I'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.

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 récemment mis en évidence la
présence d’une imprégnation parié-
tale tardive des artéres 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
dépots 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 ’ab-
sence de contexte évocateur (fig. 6) [15].

Le pronostic de’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].
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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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