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Réflexions Ophtalmologiques évolue. Toujours attentif à vos remarques et attentes, extrêmement vigilant en matière de FMC de qualité, désireux
d’offrir une publication répondant aux critères de qualité définis par les CNFMC donnant droit à 4 crédits par an, Réflexions Ophtalmologiques
évolue, vers un mode de présentation et un contenu que requiert toute revue scientif ique à Comité de Lecture.

C’est ainsi que notre dossier mensuel s’ouvrira dorénavant par un test de lecture, véritable auto questionnaire d’une dizaine de questions que nous
vous invitons à effectuer, avec évidemment en fin de dossier, les réponses et commentaires des QCM.

C’est également ainsi que nous signifierons désormais la notion de
conflits d’intérêts éventuels entre un rédacteur et une firme, pharma-
ceutique ou de matériel, pour l’ensemble de nos articles, tant dans
le dossier qu’à travers nos rubriques.

C’est enfin à travers un site Internet (www.jbhsante.fr ou www.jbhsante.com) initié début 2008 que nous vous invitons à retrouver votre revue. Les
sommaires depuis l’an 2000 et les articles dans leur intégralité seront offerts à nos abonnés. Ce site va très vite devenir de plus en plus actif, pour
proposer une véritable interactivité, comme l’exige tout site réactif et vivant.

Pour faire vivre ces évolutions, le Pr Bahram Bodaghi vient de rejoindre le Dr Pierre-Yves Santiago à la Direction de la Rédaction ; il y apportera son
dynamisme et ses compétences, reconnues de ses pairs.

Avec eux deux, avec le Dr Olivier Prisant, rédacteur en chef, comme avec notre Comité de rédaction toujours actif et grâce à la qualité de nos très
nombreux contributeurs rédactionnels, nous continuerons à faire de votre revue une revue-leader, scientifique et pratique, toujours tournée vers une
FMC référencée et éthique. Aidez-nous en vous abonnant ; votre abonnement, déductible de vos frais professionnels, reste le garant de notre
indépendance.

D e  R é f l e x i o n s  O p h t a l m o l o g i q u e s
à  n o t r e  s i t e  :
d e  n o u v e a u x  d é p a r t s  !
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Editorial D a n  M i l e a

C o p e n h a g e n  U n i v e r s i t y  H o s p i t a l

A
une époque ou le raisonnement médical s’inspire de plus en plus des données fournies par la « Médecine
fondée sur la preuve »,  encore appelée « Médecine Factuelle », ou « Médecine fondée sur des données
admises », il peut être désuet d’ériger en exemple la description d’un cas clinique isolé.

Cependant, il nous paraît que la simple description d’un malade peut encore être vecteur d’une mission pédagogique
forte, en complément de la connaissance issue des vastes études épidémiologiques, prospectives, randomisées,
transversales, etc.

Pour ce numéro thématique, un petit groupe
de neuro-ophtalmologistes francophones de
F r a n c e  o u  d ’ a i l l e u r s  ( C a n a d a ,  S u i s s e ,
Belgique, Danemark) a accepté de relater

brièvement une expérience clinique personnelle exemplaire, en mettant en exergue un petit signe clinique, une
intuition, ou une incohérence qui devait conduire vers le « bon » diagnostic. 

A partir d’un symptome neuro-ophtalmologique commun, ennoncé dans le titre (une rétraction palpébrale, une
anisocorie, un œdème papilllaire, une douleur oculaire, une ophtalmoplégie), chaque auteur a choisi d’illustrer
un diagnostic souvent inattendu. 

Loin des paradigmes décisionnels habituels, ces brèves histoires cliniques originales pourraient être source
d’inspiration dans la clinique courante. 

Je remercie tous les auteurs pour leur contribution originale et efficace, en espérant que leurs exemples cliniques
génèreront beaucoup de réflexions comme : « cela me rappelle un cas… » 

Bonne lecture

C e l a  m e  r a p p e l l e  u n  c a s …

Coordination scientifique : Christophe Baudouin (Paris) et Pierre-Yves Santiago (Nantes)

Vous recevrez le programme avec le bulletin d’inscription par courrier séparé.
Inscription en ligne : http://www.jbhsante.fr

Jeudi 13, Vendredi 14 et Samedi 15 Mars 2008
Paris, Cité des Sciences et de l’Industrie

Les 8èmes Journées de
Réflexions
Ophtalmologiques
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1 Un ptosis palpébral qui se transforme en rétraction
palpébrale, lorsque l’œil est dirigé vers le bas, évoque la
possibilité d’une infiltration néoplasique de la paupière
supérieure.

Vrai ou Faux 

2 Une enophtalmie acquise peut être la première manifes-
tation d’une métastase orbitaire. 

Vrai ou Faux 

3 Une patiente jeune, mince, sans antécédents médicaux
et sans prise médicamenteuse est évaluée pour un tableau
clinique d’hypertension intracrânienne idiopathique
(œdème papillaire bilatéral de stase, céphalées,
acouphènes). Une tomodensitométrie cérébrale sans
injection réalisée en urgence ne retrouvait pas de tumeur
intracérébrale. Ultérieurement, une ponction lombaire
retrouvait une élévation importante de la pression
d’ouverture du liquide céphalorachidien. Faut-il rechercher
une thrombose veineuse cérébrale, passée inaperçue :

Vrai ou Faux 

4 La pupille tonique d’Adie est la pathologie la plus
fréquente provoquant une mydriase aréactive à la lumière. 

Vrai ou Faux 

5 La réponse pupillaire (en myosis) après instillation de
pilocarpine diluée (0.125%) exclut une mydriase due à une
paralysie de la troisième paire crânienne.

Vrai ou Faux 

6 Un lymphome oculo-cérébral peut avoir comme première
manifestation clinique une baisse visuelle associée à un
œdème papillaire et à la présence de cellules dans le vitré.

Vrai ou Faux 

7 Dans un syndrome de Claude Bernard Horner typique, la
pupille atteinte (en myosis) se dilate moins vite que la
pupille saine, lors du passage à l’ obscurité.

Vrai ou Faux 

8 Une dissection carotidienne s’accompagne fréquemment
d’une paralysie oculomotrice ipsilatérale.

Vrai ou Faux 

9 Une orbitopathie aigue fébrile survenant chez un patient
immunodéprimé impose la recherche clinique immédiate
d’une nécrose du palais ; sa présence oriente vers  la
possibilité d’une infection fongique sous-jacente. 

Vrai ou Faux 

Auto-évaluation

U R G E N C E S  E N  N E U R O - O P H T A L M O L O G I E
C E L A  M E  R A P P E L L E  U N  C A S  C L I N I Q U E …

Optimisez votre formation ! Nous vous proposons désormais avec chaque dossier thématique 
ce court test d’auto-évaluation, à effectuer avant de découvrir notre dossier.

Les éléments de réponse aux questions posées se trouvent bien entendu au sein des différents articles … 
mais aussi à la fin du dossier, avec réponses et commentaires, aujourd’hui en page 22.
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U R G E N C E S  E N  N E U R O - O P H T A L M O L O G I E
C E L A  M E  R A P P E L L E  U N  C A S …

U R G E N C E S  E N  N E U R O - O P H T A L M O L O G I E
C E L A  M E  R A P P E L L E  U N  C A S …

D
o

s
s

i
e

r

U
ne femme de 45 ans consulte en ophtalmologie pour
une diplopie horizontale binoculaire présente depuis
4 mois. La diplopie semble exacerbée dans le regard

à droite, mais n’apparaît aucunement aggravée par la fatigue
ou l’exercice. La patiente est par ailleurs en bonne santé. La
revue des systèmes s’avère négative. L’examen ophtalmolo-
gique initial démontre un léger ptosis de la paupière supérieure
gauche sans variabilité ou fatigabilité. Une rétraction palpébrale
gauche devient apparente au regard vers le bas. À l’examen de
la motilité oculaire, une limitation de l’abduction et de l’élévation
est notée à l’œil droit, de même qu’une limitation de l’adduction
à l’œil gauche. L’exophtalmométrie est symétrique à 17 mm
pour chaque œil. L’examen des pupilles ainsi que le reste de
l’examen ophtalmologique demeurent sans particularité.
Un bilan sanguin incluant les tests de fonction thyroïdienne et
les anticorps anti-récepteurs à l’acétylcholine, de même qu’un
test à l’édrophonium (Tensilon) sont négatifs. Aucune pathologie
orbitaire n’est identifiée à la tomodensitométrie orbitaire avec
contraste (figure 1). 
Deux mois plus tard, la patiente se présente avec une histoire
récente d’irritation oculaire marquée. L’examen démontre une
aggravation du ptosis palpébral gauche associée à un chémosis
conjonctival de l’œil gauche. La motil ité oculaire apparaît
stable. Un test de ductions forcées démontre une restriction
de l’élévation de l’œil droit, suggérant un phénomène restrictif.
Le diagnostic d’orbitopathie thyroïdienne est alors considéré
et un traitement symptomatique avec lubrification intensive
est recommandé.
Cinq mois après sa visite initiale, la patiente rapporte une
douleur à l’œil gauche dans le regard vers le haut, d’instal-
lation progressive. Il y a maintenant une limitation bilatérale
marquée des mouvements oculaires verticaux et horizontaux.
Une rétraction palpébrale en position primaire est maintenant
présente à  gauche avec une kérat i te  d ’expos i t ion.  Une
tomodensitométrie orbitaire de contrôle est obtenue en urgence,
laquelle démontre un élargissement bi latéral marqué des
muscles extra-oculaires et de leurs tendons, suggérant une
inflammation orbitaire idiopathique (pseudotumeur orbitaire)
(figure 2). Un traitement avec stéroïdes oraux est prescrit à
une dose de 50 mg par jour.  La pat iente est  réévaluée 2

semaines plus tard et aucune amélioration n’est notée. Elle
r e ç o i t  d o n c  3  j o u r s  d e  s t é r o ï d e s  i n t r a v e i n e u x
(Méthylprednisolone 1 g/jour) sans succès. Subséquemment
(10 mois après le début de ses symptômes),  une biopsie
orbitaire confirme un diagnostic d’adénocarcinome métasta-
tique. La patiente fut par la suite diagnostiquée avec un cancer
du sein bilatéral et traitée avec radiothérapie orbitaire bilatérale
et chimiothérapie. 
Des cas de métastases orbitaires affectant les muscles extra-
oculaires ont été précédemment rapportés chez des patients
avec cancer du sein avancé. La majorité des publications ne
rapportent cependant que des cas isolés. Dans une revue
majeure de causes non thyroïdiennes d’atteinte des muscles

J u l i e  F a l a r d e a u       

M D ,  F R C S C ,  P o r t l a n d ,  O r e g o n ,  U S A

Une rétraction palpébrale 

Figure 1 : Tomodensitométrie orbitaire (coupe coronale)
lors de la présentation initiale démontrant des muscles

extra-oculaires normaux.

Figure 2 : Tomodensitométrie orbitaire (coupe coronale)
9 mois après la présentation initiale, démontrant un
élargissement bilatéral des muscles extra-oculaires.
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extra-oculaires, Lacey et coll. (1) ont rapporté 12 cas avec
atteinte métastatique (3 avec cancer du sein) sur un total de
103 patients.
Chez cette patiente, le diagnostic fut retardé entre autre par
le fait que l’imagerie orbitaire initiale n’a démontré aucune
pathologie. 
En rétrospective, la présence d’un ptose palpébral associé à
une rétraction palpébrale visualisée au regard vers le bas
constituaient une constellation de signes cliniques fortement
suggestifs d’une infiltration palpébrale néoplasique (3). 
I l  est  important de dist inguer c l in iquement la rétract ion
palpébrale apparaîssant au regard vers le bas, de la rétraction
palpébrale en position primaire et du « lid lag ». La rétraction
palpébrale en position primaire et la rétraction palpébrale
visualisée lors d’une infraduction représentent des phénomènes
statiques; la première étant due à un raccourcissement du
muscle releveur de la paupière et la seconde à une rigidité
(non compliance) du même muscle. 
Le « lid lag » quant à lui représente un phénomène dynamique
induit par un muscle initialement rigide, mais devenant subsé-

quemment plus souple. Fortement suggestifs d’une atteinte
thyroïdienne, le « lid lag » et la rétraction palpébrale en position
primaire ont rarement été associés à un cancer du sein métas-
tatique affectant les muscles extra-oculaires (2).
Il est bien reconnu qu’un cancer du sein métastatique avec
atteinte orbitaire peut se présenter par une enophtalmie
secondaire à une rétraction du contenu orbitaire par fibrose
des tissus. Le processus métastatique peut également se
manifester par une masse orbitaire avec exophtalmie. Aucune
de ses trouvailles n’étaient présentes chez cette patiente. 
Ce cas clinique démontre bien le fait qu’une ophtalmoplégie
peut être la manifestation initiale d’un cancer du sein métas-
tatique, et qu’une tomodensitométrie orbitaire normale n’exclue
pas nécessairement un processus métastatique précoce. En
présence d’une rétraction palpébrale en position primaire ou
au regard vers le bas, un diagnostic d’inflammation orbitaire
devrait être util isé avec grande prudence. Cette trouvaille
clinique n’est pas pathognomonique d’un processus inflam-
matoire, mais peut être le signe d’une infiltration néoplasique.

Conflits d’intérêts : aucun

U n e  r é t r a c t i o n  p a l p é b r a l e  

RÉFÉRENCES

1) Lacey B, Chang W, Rootman J. Nonthyroid causes of extraocular muscle disease. Surv Ophthalmol 1999;44:187-213.
2) Spitzer SG, Bersani TA, Mejico LJ. Multiple bilateral extraocular muscle metastates as the initial manifestation of breast cancer. J Neuroophthalmol 2005;25:37-39.
3) Uddin JM, Rose GE. Downgaze « hang-up » of the upper eyelid in patients with adult-onset ptosis: an important sign of possible orbital malignancy. Ophthalmology
2003;110:1433-1436.

Novagali Pharma : actualités et perspectives

Novagali Pharma renforce son Etat-Major en nommant le Dr Mourad Amrane à la tête des Affaires Médicales, après les nominations
de Geneviève Garrigos (Communication et Ressources Humaines), Philippe Garcia (Finance) et Sylvie Elia-Foeillet (Affaires Pharmaceutiques).

Novagali Pharma, en attente imminente de statut de Laboratoire Pharmaceutique, nous informe que :

• Les études de pré-marketing de Cationorm® seront présentées au congrès de l’ISOPT (International Symposium on Ocular Pharmacology and Therapeutics) en
février 2008.
• Vekacia®, (Kératoconjonctivite vernale) a obtenu en octobre dernier le statut de médicament orphelin pour deux nouvelles indications en Europe.
• L’étude clinique de phase III du Nova22007 dans la sécheresse oculaire devrait débuter aux Etats-Unis au second trimestre 2008, et celle du Nova21027 dans
le glaucome fin 2008.
• L’étude de phase I du Nova63035 dans l’œdème maculaire diabétique débutera au premier trimestre 2008 aux USA (accord de la FDA le 18/01/08).
• Enfin, les études de phase II du Nova22038 dans l’inflammation post-opératoire de l’œil devraient démarrer au dernier trimestre 2008.

Créé en 2000, Novagali Pharma emploie aujourd’hui 50 personnes sous la présidence du directoire de Jérôme Martinez.

D’après un communiqué de presse de Novagali Pharma

A C T U A L I T É S . . .
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U
ne patiente âgée de 85 ans, en bonne santé et sans
antécédents médicaux particuliers a été adressée pour
la découverte d’un œdème papillaire bilatéral découvert

lors de la survenue récente de céphalées, d’une diplopie
horizontale, d’un flou visuel bilatéral et d’acouphènes pulsatiles.
La patiente était normotendue. Il n’y avait pas de surcharge
pondérale et la patiente ne prenait aucun traitement. L’examen
ophtalmologique retrouvait une vision à 8/10 de chaque côté,
une vision des couleurs normale et un déf icit  modéré de
l’abduction de l’œil droit. Il n’y avait pas de deficit pupillaire
afférent, pas de rougeur oculaire, pas de signe d’orbitopathie.
Au fond de l’œil, il y avait un œdème papillaire isolé, bilatéral,
de stase (Figure 1). Le caractère inhabituel d’acouphènes
pulsati les diffuses a imposé une auscultat ion de la boîte
crânienne, mettant en évidence un bruit diffus. Il n’y avait pas
d’inflammation intraoculaire, et la pression intraoculaire était
de 14 mmHg de chaque côté. Le reste de l’examen neurologique
et neuro-ophtalmologique ne retrouvait pas d’anomalie.
Un tel tableau, associant un œdème papillaire bilatéral de
stase, cephalées, acouphènes et un déficit de l’abduction fait
suspecter une hypertension intracrânienne, nécessitant la
réalisation d’une imagerie cérébrale en urgence. Quelle imagerie
effectuer ?
La neuroimagerie devait rechercher en premier lieu une masse
intracérébrale provoquant une hypertension intracrânienne
secondaire.  L’âge de la  pat iente a ins i  que l ’absence de

surcharge pondérale, ou encore de prise médicamenteuse
n’étaient pas en faveur d’une hypertension intracrânienne
idiopathique, qui demeure un diagnostic d`exclusion. La
recherche d’une masse intracrânienne pouvait s’effectuer par
une tomodensi tométr ie  cérébra le ,  mais  la  nécess i te  de
rechercher également une thrombose veineuse cérébrale a
fait préférer la réalisation d’une IRM encéphalique avec des
séquences angiographiques veineuses, en urgence. 
Cette IRM structurelle, ainsi que les sequences veineuses de
l’angioIRM ne retrouvaient pas d’anomalie visible. L’existence
du souffle audible a également fait demander des séquences
artérielles de l’angioIRM, malgré l’absence de signes orbitaires
de fistule carotidocaverneuse. Les séquences artérielles de
l’angioIRM, confirmées ulterieurement par une artériographie
conventionnelle, mettaient en évidence une fistule artériovei-
neuse de la fosse postérieure droite, de type II, mettant en
communication la carotide commune droite avec le sinus
transverse ipsilatéral (Figure 2). Une ponction lombaire avec une
manométrie était considérée comme contre-indiquée dans ce
contexte (1). Une embolisation de la fistule par voie endovas-
culaire s’est soldée avec la disparition des symptômes et une
net te  amél io ra t ion  de  l ’œdème pap i l la i re ,  en  que lques
semaines.

D a n  M i l e a

G l o s t r u p  U n i v e r s i t y  H o s p i t a l ,  C o p e n h a g u e

Un œdème papillaire bilatéral

Figure 1 : Oedeme papillaire de stase bilateral chez une patiente de 85 ans, souffrant par ailleurs de cephalees, acouphenes pulsatiles, et
une diplopie horizontale. L`auscultation de la bote cranienne retrouvait un souffle.

U R G E N C E S  E N  N E U R O - O P H T A L M O L O G I E
C E L A  M E  R A P P E L L E  U N  C A S …
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•••••
Commentaire

Un œdème papillaire bilatéral peut faire croire, en absence de
lésion structurelle visible sur l’IRM, à une hypertension intra-
crânienne idiopathique, nécessitant confirmation par une
ponction lombaire et mesure de la pression du liquide cépahlo-
rachidien en clinostatisme. Avant d’effectuer cet examen il est
néanmoins impératif de s’assurer de l’absence d’une thrombose
veineuse cérébrale profonde, en réalisant des séquences
veineuses d’angioIRM. L’existence d’acouphènes pulsatiles
et d’un souffle à l’auscultation peut faire suspecter une fistule
artério-veineuse intracérébrale, qui peut être localisée dans
la fosse postérieure, sans manifestation orbitaire, provoquant
une hypertension intracrânienne secondaire. Sa detection
nécessite la réalisation de séquences artérielles d’angioIRM,
permettant d` identif ier la communication artérioveineuse
anormale. Dans ce dernier cas, une ponction lombaire est une

contre-indication sérieuse, en raison du risque d`engagement
cérébral. 
Les fistules durales intracrâniennes peuvent faire penser en
premier lieu à une hypertension intracrânienne idiopathique,
surtout si l’ imagerie cérébrale structurelle est considérée
comme normale,  ce qui  n’est  pas rare.  La sténose ou la
thrombose des sinus veineux sousjacent sont des évenements
fréquents lors d’une telle communication artério-veineuse,
provoquant un drainage veineux déficitaire, qui peut expliquer
le tableau d’hypertension intracrânienne. La ponction lombaire
ou  la  dé r i va t ion  du  l iqu ide  cépha lo rach id ien  sont  t rès
dangereuses dans ce contexte, par risque d`engagement et
de mort subite. En absence d`un traitement endovasculaire
adéquat, les fistules durales ont un pronostic visuel réservé (1).

•••••
Conclusion

Le tableau clinique des fistules durales peuvent ressembler à
celui d’une hypertension intracrânienne idiopathique (ancien-
nement appellée de manière inappropriee comme “bénigne”).
En cas de suspicion d`hypertension intracrânienne idiopa-
thique, une lesions sousjacente, y compris artérioveneuse,
doit être écartée, avant la réalisation d’une ponction lombaire.

Conflits d’intérêts : aucun

U n  œ d è m e  p a p i l l a i r e  b i l a t é r a l
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Figure 2 :
Artériographie cérébrale confirmant l’existence d’une fistule artérioveineuse (fleche), 

à l’origine de l’hypertension intracrânienne et des symptômes neuro-ophtalmologiques.
Un traitement endovasculaire ulterieur a amendé l’ensemble des signes.

Messsages

• Un œdème papi l la i re bi latéral  doit  fa i re rechercher une 
hyper tension intracrânienne secondaire

• L’hyper tension intracrânienne id iopathique est un diagnost ic
d’exclus ion

• Des acouphènes pulsat i les évoquent l ’existence d’une f istu le 
ar tér ioveineuse

• Une f istule durale ar tér ioveneuse peut provoquer un tableau
ressemblant à une hyper tension intracrânienne id iopathique

• Sa recherche nécessi te la real isat ion d’une imager ie 
neurovasculai re appropr iée

• Lors d’un tableau d’hyper tension intracrânienne avec une 
imager ie st ructurel le “normale”, une ponct ion lombaire est
dangeureuse en cas de f istu le durale ar tér ioveineuse
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•••••
Observation

Un patient de 17 ans, sans antécédents ophtalmologiques
connus, nous consulte pour la première fois parce qu’i l  a
remarqué que sa pupille gauche était dilatée depuis environ
six mois. Il se plaint en outre de céphalées frontales récurrentes
apparues trois ans plus tôt et dont il a remarqué que la fréquence
et l’intensité étaient influencées par un effort physique et une
exposition à une lumière intense. 
L’examen clinique de ce patient montre qu’i l  a une acuité
visuelle de 10/10 sans correction de loin comme de près aux
deux yeux, qu’il n’a pas de ptosis, ni de paralysie oculomo-
trice.  En ambiance photopique, une anisocorie manifeste avec
un diamètre pupillaire de 4mm à l’œil droit et de 7mm à l’œil
gauche est mise en évidence. La pupille gauche est légèrement
ovalaire à grand axe vertical. Cette anisocorie disparaît prati-
quement complètement en ambiance scotopique. 
L’examen en lampe à fente objective un réflexe photomoteur
direct et consensuel normal à l’œil droit, alors que la pupille de
l’œil gauche présente une hémi mydriase très faiblement
réflexique (directe et consensuelle) mais encore animée de
quelques mouvements vermiculaires du sphincter pupillaire.
En convergence, la pupille gauche se contracte lentement et
se dilate à nouveau lentement avec le relâchement de l’accom-
modation.
Pour  le  res te ,  l ’ examen du  champ v isue l  en  pér imét r ie
automatisée (Humphrey 30-2, Sita-Standard) est normal aux
deux yeux. L’examen des segments antérieurs est sans parti-
cularité. La pression intraoculaire est de 12 mmHg à chaque
œil au tonomètre à aplanation de Goldmann. 
L’examen ophtalmoscopique est normal à chaque œil.  
Le diagnostic de pupille d’Adie est confirmé par le test à la
pilocarpine  diluée à 0.125% qui induit un miosis serré de la
pupille gauche (Figure 1).
Un bilan complémentaire réalisé à la recherche d’une pathologie
inflammatoire ou infectieuse dans le contexte associé des
céphalées récidivantes,  se révèle négat i f .  En revanche,
l’imagerie par résonance magnétique nucléaire objective la

Une anisocorie inhabituelle

Figure 1 :
Anisocorie manifeste en ambiance photopique, faiblement réactive à

la lumière(a), 
contraction tonique à la convergence (b) 

et miosis post instillation  pilocarpine 0.125%(c).

A n t o n e l l a  B o s c h i

U n i t é  N e u r o - o p h t a l m o l o g i e ,  

C l i n i q u e s  U n i v e r s i t a i r e s  S t  L u c ,  B r u x e l l e s
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présence d’un anévrysme de la carotide interne gauche dans
son trajet supra-caverneux, d’environ 6 mm de diamètre et
situé à distance du nerf oculomoteur III, refoulant le nerf optic
gauche  dans  l a  c i t e r ne  op to -ch iasmat ique  (Figure 2) .
L’artériographie conventionnelle confirme l’existence d’une
volumineuse lésion anévrysmale (7mmX4mm) située à l’angle
de l’artère carotide interne et de l’artère ophtalmique. Elle
montre aussi que la lésion s’étend vers le haut, la ligne médiane
et en avant de la carotide interne gauche mais n’a effecti-
vement pas de contact direct avec le nerf oculomoteur  commun
(III) (Figure 3). Un mois après l’intervention chirurgicale, par
clippage de l’anévrysme carotido-ophtalmique gauche, la
pupille d’Adie est inchangée.

•••••
Discussion

Cette observation vient illustrer la nécessité de tester systé-
matiquement les réactions pupil laires à la lumière et à la
convergence et d’examiner la  motilité oculaire chez tout patient
examiné dans le cadre d’une mydriase unilatérale.

De manière caractéristique, comme nous l’avons retrouvé chez
ce patient,  la pupille d’Adie, dite encore pupille tonique, réagit
peu à la stimulation lumineuse, se contracte lentement lors de
l’accommodation et ne reprend également son diamètre de
départ que lentement après celle-ci. 

La pupille d’Adie est l’étiologie (1) la plus fréquente d’une pupille
dilatée et non réactive à la lumière. La lésion qui en est à
l’origine est habituellement située au niveau du ganglion ciliaire
et s’accompagne d’une atteinte des neurones parasympa-
thiques post-ganglionnaires. 

Cette pathologie concerne en priorité le sexe féminin (80%
des cas) avec une prépondérance de survenue entre la 3ème et
la 5ème décade.  Dans la moitié des cas  environ, la pupille de
l’œil adelphe sera touchée dans les mois voire les années qui
suivent l’atteinte du premier œil.

Aucune cause ne peut être identifiée dans la majorité des cas.
Quand une étiologie est mise en évidence, on retrouve le plus
souvent  des  antécédents  de  t raumat isme orb i ta i re ,  un
traitement par photocoagulations rétiniennes, une infection
zostérienne, syphilitique ou botulinique, ou encore un processus
ischémique. Une étiologie auto-immune ou un processus
paranéoplasique restent exceptionnels. 

Au stade aigu d’une pupille d’Adie, la réponse pupillaire à la
stimulation photique et accommodative peuvent être simul-
tanément altérées. La réponse à la vision de près réapparaît

U n e  a n i s o c o r i e  i n h a b i t u e l l e

Figure 2 : Imagerie par résonance magnétique séquence angiographique,
anévrisme carotido-ophtalmique gauche (fléche blanche), supracaverneux sans

contact avec le nerf crânien III . 

Figure 3 : Artériographie conventionnelle: anévrysme carotido-ophtalmique gauche
(flèche blanche) à large base d’implantation, la lésion se développe vers le haut, la ligne

médiane et vers l’avant par rapport à la carotide et au dessus de l’artère ophtalmique
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par la suite progressivement et revêt un caractère tonique. 
La dissociation entre la récupération partielle  à la stimulation
accommodative et la persistance de l ’atteinte du réf lexe
photomoteur, serait liée à l’importante proportion des cellules
du ganglion cil iaire destinées  au contrôle de l’accommo-
dation (1).
La pilocarpine diluée à 0.125% permet de rechercher une
hypersensibilité cholinergique et de faire la distinction  entre
une pupille dénervée  par lésion du neurone parasympathique
post-ganglionnaire  et une pupille paralysée par une atteinte
parasympathique pré-ganglionnaire : dans la 1ère éventualité,
la pilocarpine contracte la pupille alors que dans une atteinte
parasympathique pré-ganglionnaire, la pilocarpine est sans
effet.  
On se souviendra aussi qu’une pupille dilatée  par suite d’une
at te in te  du I I I  es t  suscept ib le  éga lement  de  réag i r  à  la
pilocarpine diluée, même si la réponse est moins prononcée
qu’en cas de pupille tonique vraie.  Bien qu’une pupille tonique
apparaissant dans le cadre d’une paralysie d’un nerf crânien
oculo-moteur puisse être aussi réactive  en accommodation et
en convergence, elle ne se redilate  pas lentement après l’effort
accommodatif et se trouve  en général associée à un ptosis
et/ou à un trouble oculomoteur qui pourra être parfois très
discret (2).
Compte tenu de grandes variations interindividuelles, une
pupille tonique d’Adie réagit à la pilocarpine à 0,125% en
réduisant son diamètre d’au moins un tiers.  La réponse à la
pilocarpine diluée dépend non seulement de la coloration de
l’iris, les pupilles dont les iris sont fortement pigmentés étant
moins réactives, mais  aussi de la perméabilité cornéenne. On
ne peut donc se baser uniquement sur ce test pour confirmer
un diagnostic de pupille d’Adie. 
Environ la moitié des patients  présentant une pupille tonique
présentent également une altérat ion des réf lexes ostéo-
tendineux parce que les gangl ions des racines  dorsales
présentent des altérations dégénératives identiques à celles
retrouvées dans le ganglion ciliaire dans la pupille d’Adie.
L’association d’une pupille tonique et d’une hyporéflexie ostéo-
tendineuse  correspond au syndrome d’Adie. 
Les céphalées frontales rapportées par le patient, favorisées
par la lumière, mais surtout par l’effort physique, sont par
contre des symptômes atypiques  d’une pupille tonique.  Elles

n’ont pu d’ailleurs être expliqués par la mise au point biologique
et les antécédents personnels  de ce jeune patient. 
Ce tableau clinique a donc motivé la demande d’un bilan neuro-
radiologique. L’IRM et l’artériographie conventionnelle ont
révélé la présence d’un anévrysme carotido-ophtalmique dont
la localisation vers le haut, la ligne médiane et vers l’avant par
rapport à la carotide interne gauche, ne montrait aucun contact
direct  ni avec le III, par contre refoulait le nerf optique gauche. 
Les anévrysmes carotido-ophtalmiques représentent 5 à 10%
de l’ensemble des anévrysmes intracrâniens et compriment
le plus souvent les voies visuelles. Les signes visuels en sont
donc dans les trois quarts des cas les symptômes révélateurs.
Or dans le cas clinique rapporté ici, l’examen visuel   était de
manière tout à fait atypique, normal.  L’atteinte pupillaire, qui
présente  toutes les caractéristiques cliniques d’une pupille
tonique et qui était associée à  une nette hypersensibilité choli-
nergique, ne peut à l’évidence être expliquée par la lésion
anévrysmale. Celle-ci, par contre, est très vraisemblablement
à l’origine des céphalées frontales récurrentes. Le risque annuel
d’hémorragie par rupture d’un anévrysme asymptomatique,
découvert fortuitement, est de l ’ordre de 1,3% par an (3).
Toutefois, l’importance du volume de l’anévrysme ainsi que le
jeune âge du patient nous ont conduits à poser l’indication
d’une intervention chirurgicale consistant en la mise en place
d’un clip  pour exclure l’anévrysme, sans qu’une quelconque
modification de la pupille tonique n’ait pu être décelée un mois
après l’intervention.

•••••
Conclusion

Cette observation souligne l’ importance d’une anamnèse
fouillée et d’un examen clinique approfondi sans lesquels il
eut été impossible de porter simultanément un diagnostic
d’atteinte pupillaire bénigne et celui d’une volumineuse lésion
anévrysmale cérébrale, à  risque d’accident hémorragique
mortel et qu’il a été donc possible de traiter à un stade très
précoce. 

Conflits d’intérêts : aucun

U n e  a n i s o c o r i e  i n h a b i t u e l l e
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C
et article relate l’histoire d’un homme de 70 ans, adressé
en urgence pour une baisse profonde et rapide de l’acuité
visuelle de l’OD associé à un œdème papil laire. Ce

patient avait déjà été pris en charge dans un autre service pour
une neuropathie inflammatoire de l’œil gauche pour laquelle
il avait eu un bilan biologique normal, une ponction lombaire
montrant une petite hyperprotéinorrachie et quelques cellules
lymphocytaire et une IRM qui aurait montré un hypersignal sur
le nerf optique gauche. Ces informations sont recueillies d’après
un compte rendu d’hospitalisation. Le patient n’était pas en
possession des examens complémentaires. Un diagnostic de
neuropathie optique rétrobulbaire est posé et le patient reçoit
3 bolus de solumédrol sans aucune récupération visuelle. 
Cet épisode sur l’œil gauche s’était produit 10 mois plus tôt. 
Lors de la consultation, le patient signale que la baisse de la
vision de l’œil droit s’est produite il y a quelques jours, la même
façon que pour l’œil gauche. Le patient est très inquiet car en
quelques jours, i l est passé de 10/10 sur son œil restant à
compte les doigts. Il n’a comme antécédent qu’une tuberculose
pulmonaire à l’âge de 16 ans traitée à l’époque par strepto-
mycine. A l’interrogatoire, le patient est en bonne santé, il n’a
pas de céphalées ni de douleur retro oculaire. Il a beaucoup
fumé étant jeune et a arrêté depuis 20 ans. Il n’a pas d’autre
facteur de risque cardiovasculaire. A l’examen clinique, on
retrouve donc une acuité visuelle de compte les doigts à l’OD
et de perception lumineuse à l’œil gauche. Le réflexe photo
moteur est très lent à droite comme à gauche. Le segment
antérieur est normal. L’examen du fond d’œil retrouve à droite
un œdème papillaire diffus sans hémorragies péripapillaires,
la rétine est normale. On note quelques cellules dans le vitré
(1+) sans vascularites ni périphlébites. A gauche, le segment
antérieur est normal, l’œil est calme, le nerf optique ne montre
pas d’œdème papillaire, la papille est pâle dans son ensemble.
(Figure 1)
Le patient est hospitalisé en urgence. Il est prévu de refaire la
ponction lombaire en urgence ainsi que l’IRM. Les bolus de
solumédrol sont discutés car le patient est quasiment aveugle. 

Analysons la situation clinique  à ce stade de sa pathologie. La
première question que l’on se pose est : Que c’est t’il passé
du coté gauche ? Le diagnostic évoqué initialement est-i l
probable ? Les arguments contre le diagnostic de neuropathie
optique rétrobulbaire inf lammatoire dans le cadre d’une

pathologie demyélinisante sont nombreux : Il s’agit d’un homme
âgé de 70 ans (on rappelle que cette pathologie touche majori-
tairement la femme jeune), i l  n’y a pas eu de douleur à la
mobilisation du globe bien que ce signe ne soit pas absolu,
l’acuité visuelle s’est effondrée en quelques jours jusqu'à
perception lumineuse et surtout n’a pas récupéré après les 3
bolus de solumédrol. 

Quels sont donc les autres diagnostics que l ’on pourrait
évoquer ? Ce patient de 70 ans a-t-il présenté une névrite
ischémique antérieure aiguë ? L’âge correspond, la baisse de
la vision en quelques jours est possible, la non récupération
après 3 bolus de solumédrol serait plutôt un argument pour le
diagnostic, la bilatéralisation précoce pourrait évoquer une
maladie de Horton associée, l’hypersignal à l’IRM est également
possible. Par contre, les anomalies à la ponction lombaire sont
atypiques. L’état actuel de l’œil droit qui retrouve un œdème
papillaire diffus avec une papille bien colorée avec 1+ de cellule
dans le vitré l’est également. Néanmoins, un bilan visant à
éliminer une maladie de Horton est nécessaire. 

Peut-il s’agir d’une uvéoméningite ? La présence d’une inflam-
mation méningée associée à un œdème papi l la ire et une
inflammation du vitré à droite peut le suggérer. On pourrait
évoquer une sarcoïdose, une rechute de sa tuberculose, une
infection virale herpétique, une infection bactérienne (syphilis,
lyme…). Dans ce cadre, c’est la baisse visuelle sévère et rapide

Une neuropathie optique 
évoluant rapidement vers la cécité 

Figure 1

N a t h a l i e  C a s s o u x        
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qui pose problème sauf si la maladie infectieuse ou inflam-
matoire s’accompagne non seulement d’une inflammation
mais surtout d’un épaississement inflammatoire des méninges
(pachyméningite). Il est donc nécessaire de refaire la ponction
lombaire et de redemander une IRM en urgence. Un bilan
extensif est lancé dans le même temps. L’IRM montre en effet
un épaississement anomal des méninges périoptiques avec
un encéphale normal.(Figures 2,3)

La ponction lombaire retrouve a nouveau une petite hyper-
protéinorrachie avec une discrète hyperlymphocytose sans
cellules anormales, les PCR virales sont négatives, la recherche
de tuberculose est négative, les sérologies et PCR recherchant
la syphilis, lyme, bartonellose… sont également négatives. Le
bilan systémique reviendra négatif. Malgré 3 nouveaux bolus
de solumédrol à 1 gramme, l’état ophtalmologique continue
de se dégrader avec la perte de toute perception lumineuse à
droite et une augmentation importante de l’œdème papillaire
qui parait infiltré. (Figure 4) 
La présence de cellules dans le vitré à droite augmente. Une
ponction de chambre antérieure avec un dosage de l’IL10 est
demandée dans l’hypothèse d’un lymphome. Le dosage est à
80 pg/ml. On propose donc une vitrectomie diagnostique qui
retrouve la présence de cellules lymphomateuses associées à
un taux d’IL10 à 1200 pg/ml. Le diagnostic de lymphome
oculaire et cérébral primitif est posé. Une nouvelle IRM va
monte r  l ’ appar i t i on  d ’une  l és ion  pa renchymateuse  en
hypersignal T2 prenant le gadolinium. Le patient est transféré
en neurologie pour mise en route d’un traitement par chimio-
thérapie qui hélas ne permettra pas de changer le pronostic
visuel dramatique de ce patient. 

Quels enseignements peut on tirer de ce cas très difficile ?
L’atteinte du premier œil était elle liée à la même pathologie et
pourquoi l’atteinte des deux yeux a-t-elle été décalée ? Il est
probable que l’atteinte de l’OG était liée au lymphome mais
que les 3 bolus de solumédrol administrés pour traiter une
neuropathie optique inflammatoire improbable vu le contexte,
a pu transitoirement améliorer l’atteinte lymphomateuse du
système nerveux central. 
Lors de la deuxième poussée, l’absence d’œdème papillaire
sur l’œil gauche s’explique aisément par la présence d’une
atrophie optique déjà installée. 
Cette histoire me rappelle 5 autres cas vus cette année qui se
sont  tous  te rminés  par  une  céc i té  b i la té ra le  ;  2  cas  de
lymphome, 1 cas de méningite carcinomateuse, une neuro-
sarcoïdose et une méningite tuberculeuse. Dans tous ces cas,
le diagnostic a souvent été fait avec retard et bien qu’il soit
difficile de préciser si un diagnostic plus précoce dans ces
cas peut changer le pronostic visuel, le diagnostic est a évoquer
devant un patient qui présente un œdème papillaire bilatéral
souvent volumineux avec surtout un effondrement rapide de
l’acuité visuelle. 

Conflits d’intérêts : aucun

U n e  n e u r o p a t h i e  o p t i q u e  é v o l u a n t  r a p i d e m e n t  v e r s  l a  c é c i t é  

Figure 2

Figure 3

Figure 4
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•••••
Introduction

Tout Claude Bernard Horner douloureux récent doit  être
considéré comme une dissection carotidienne. En cas de
normalité de l’examen radiologique initial,  il ne faut pas hésiter
à refaire de nouvelles images pour traquer la dissection qui
est une urgence thérapeutique.

•••••
Cas clinique 

Monsieur T Fr, 42 ans, consulte en urgence pour un ptosis
gauche apparu quatre jours plus tôt. 
Il n’a pas d’antécédent particulier hormis une tension artérielle
labile. Son histoire démarre cinq jours auparavant, par une
douleur cervicale gauche traçante survenue une semaine après
des efforts importants de musculation abdominale. La douleur
s’est installée de façon brutale, remontant jusqu’à l’angle
gauche de la mâchoire ; elle a disparu au bout de quelques
heures, a été suivie deux jours plus tard d’une sensation d’oreille
gauche bouchée et pleine et de dysesthésies du front  gauche,
perçu comme plus froid et sec. Le lendemain, lors d’un effort
de jardinage, la douleur cervicale gauche est revenue avec
une irradiation rétro oculaire et le patient a constaté l’existence
d’un ptosis modéré homolatéral avec une bonne fonction du
releveur de la paupière supérieure (Figure 1). A l’examen, est
mis en évidence une anisocorie avec une pupille gauche plus
petite. Les réflexes photomoteurs sont normaux mais la pupille
gauche dilate moins bien et l’anisocorie augmente à l’obscurité
(Figure 2) signant le diagnostic de Claude Bernard Horner
(CBH). Il n’y a pas d’autre anomalie à l’examen oculaire, l’ocu-
lomotricité est normale de même que la sensibilité du V gauche
et les dernières paires crâniennes. Une première imagerie par
scanner et angio scanner ne retrouve pas d’image de dissection
mais le patient, inquiet, revient en consultation. Devant l’asso-
ciation récente d’un CBH, d’une douleur cervicale et faciale
homolatérale avec sensation d’oreille bouchée dans un contexte
post t raumatique, une IRM est demandée et montre une
dissection sous pétreuse sous adventicielle de la carotide
interne gauche sans diminution importante de calibre (Figures
3 et 4) ni complication ischémique cérébrale. Le patient est
traité pendant trois mois par anticoagulants (anti vitamines K)
avec un contrôle IRM qui montrera un retour à la normale de
la paroi artérielle

•••••
Discussion

Le syndrome de Claude Bernard Horner (CBH) est lié à une
lésion des fibres sympathiques destinées à l’œil. Il associe du
côté de la lésion :
• Un ptosis modéré avec une bonne fonction du releveur de la
paupière supérieure, lié à la paralysie du muscle de Müller
innervé par le sympathique.
• Une fausse enophtalmie secondaire à l’atteinte des rétracteurs
de la paupière inférieure, qui entraîne une remontée de celle-
ci et majore le rétrécissement de la fente palpébrale.
• Un myosis modéré avec un réflexe photomoteur direct et
consensuel normal. Il existe une atteinte du dilatateur de l’iris
avec ralentissement et diminution de la dilatation pupillaire  à
l’obscurité, avec une majoration de l’anisocorie en ambiance
scotopique.

C .  V i g n a l - C l e r m o n t
( 1 )

,  M .  O b a d i a
( 2 )

1  :  S e r v i c e  d ’ o p h t a l m o l o g i e  d u  D r  S  M o r a x ,  
F o n d a t i o n  A  D e  R o t h s c h i l d ,  2 5  r u e  M a n i n  7 5 0 1 9  P a r i s

2  :  S e r v i c e  d e  n e u r o l o g i e  d u  D r  O  G o u t ,  
F o n d a t i o n  A  D e  R o t h s c h i l d

Une douleur suspecte

Figure 1 : Claude Bernard Horner gauche. L’anisocorie est peu marquée à la lumière      

Figure 2 : Claude Bernard Horner gauche. 
La petite pupille gauche dilate moins bien, l’anisocorie augmente à l’obscurité

U R G E N C E S  E N  N E U R O - O P H T A L M O L O G I E
C E L A  M E  R A P P E L L E  U N  C A S …

U R G E N C E S  E N  N E U R O - O P H T A L M O L O G I E
C E L A  M E  R A P P E L L E  U N  C A S …
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La voie sympathique se compose de trois neurones. Le troisième
neurone (post ganglionnaire) a son origine dans le ganglion
cervical supérieur et chemine avec la carotide interne jusqu’au
sinus caverneux où les f ibres rejoignent le nerf VI puis la
première branche du trijumeau jusqu’au ganglion ciliaire sans
relais, et gagnent ensuite le dilatateur de l’iris (nerf ciliaire
long) et les muscles lisses des paupières (muscle de Müller et
rétracteur de la paupière inférieure). 
La proximité entre la carotide interne au cou et le plexus
sympath ique  pér icaro t id ien  exp l ique  la  f réquence des
syndromes de Claude Bernard Horner lors des dissections
carotidiennes (jusqu’à 60% des cas selon les séries). La douleur
est présente dans 90% des cas. Il peut s’agir d’une douleur
cervicale, conséquence d’une inflammation pariétale de la
carotide interne et /ou d’une douleur péri et rétro oculaire qui
est une douleur projetée. Cette fréquence justifie l’adage selon,
lequel « tout Claude Bernard Horner douloureux doit être
considéré comme une dissection carotidienne jusqu’à

preuve du contraire ». L’atteinte des fibres sympathiques
peut résulter de leur compression lorsque la carotide est très
élargie ou plutôt ici, où la dilatation était modérée, d’une
ischémie par atteinte des vasa nervorum.. Chez ce patient il
existait également une sensation d’oreille homolatérale bouchée
qui est retrouvée dans 10 à 15% des cas environ, ainsi que
des signes vasomoteurs  au niveau du front, perçu comme
froid et sec.
L’ensemble du tableau dans un contexte d’effor ts  avec
mouvements forcés du cou était très en faveur d’une dissection
carotidienne. Le diagnostic de ces dissections repose actuel-
lement sur l’imagerie par scanner et angio scanner ou IRM et
ARM. Ces deux techniques sont également reconnues par les
équipes neuro radiologiques et le choix en première intention
dépend de l’équipe et de la machine disponible. Dans ce cas,
la négativité du premier bi lan imposait de refaire une
nouvelle imagerie, qui a mis en évidence une dissection sous
adventicielle haute, peu étendue, située dans la portion sous
pétreuse de la carotide interne, sans retentissement hémody-
namique  au Doppler. 

Les dissections des artères cervicales sont une cause fréquente
d’accident vasculaire cérébral chez l’adulte jeune. L’ischémie
cérébrale peut résulter d’un bas débit secondaire à la réduction
de la lumière artérielle (mécanisme hémodynamique) ou d’une
embolie à partir du thrombus). La dissection de la carotide
interne peut s’accompagner de cécité monoculaire transitoire
(5 à 30% des cas), et plus rarement se compliquer d’une NOIA
ou d’une occlusion artérielle. Les paralysies oculomotrices
sont rares (2 à 3%). Devant une symptomatologie oculaire et
douloureuse chez un sujet jeune le diagnostic est urgent pour
préveni r  des compl icat ions ischémiques déf in i t ives.  Le
traitement repose sur les anticoagulants à dose efficace. 

•••••
Conclusion

Cette observation souligne une fois de plus que, même si le
développement de l’imagerie a bouleversé le diagnostic en
neuro ophtalmologie, la clinique reste reine. Un tableau clinique
évocateur d’un diagnostic alors que l’imagerie est négative
impose de la répéter afin de mettre en évidence la lésion
s u s p e c t é e ,  o u  d e  t r o u v e r  u n e  a u t r e  e x p l i c a t i o n  a u x
symptômes.

Conflits d’intérêts : aucun

U n e  d o u l e u r  s u s p e c t e
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Figure 3 : IRM Flair ; à
gauche, au niveau de
la dissection, la paroi

artérielle épaissie
apparaît

hyperintense et la
lumière circulante est

noire

Figure 4 : IRM T1 SPIR :
hématome de paroi

hyperintense et lumière
circulante noire
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U
n jeune homme de 18 ans, en excellente santé habituelle,
se  présente  en  u rgence au  CHU en  ra ison  d ’une
amaurose totale de l’œil gauche depuis 24 heures,

accompagnée de céphalées temporales. Une tuméfaction de
l’hémiface gauche ainsi qu’une diplopie étaient présentes
depuis deux jours. Il présentait un état fébrile à 38,5°C ainsi
qu’une importante asthénie. L’anamnèse est remarquable pour
un épisode resté sans diagnostic de douleurs abdominales
importantes, vomissements et diarrhées 2 semaines auparavant
pour lequel il fut hospitalisé ailleurs durant 24 heures et reçut
une injection intramusculaire de pénicilline.

L’examen révèle un œdème de l’hémiface gauche, une ophtal-
moplégie gauche complète et une exophtalmie gauche de
3 mm (Figure 1).  I l  n’y a pas de réaction inf lammatoire en
chambre antérieure. La pression intraoculaire est de 18 mm
Hg des deux cotés. La pupille gauche est en mydriase 6 mm
aréactive avec un defect pupillaire afférent massif. Il existe
une cécité gauche totale en raison d’une occlusion de l’artère
centrale de la rétine, mais aussi d’une ischémie papillaire et
choroidienne (pas de « tache rouge cerise ») (Figure 2). Présence
de trois cotton-wool spots au pôle postérieur de l’œil droit. Le
diagnostic retenu est celui d’une sinusite extériorisée avec
cellulite orbitaire. Un CT-scan montre un comblement de la
fosse nasale gauche, des sinus maxillaire et ethmoïdal gauche,
ainsi  qu’une importante tuméfaction des t issus mous de
l’hémiface et de l’orbite gauche (Figure 3). L’examen de la
cavité buccale met en évidence une nécrose de l’hémi-palais
gauche (Figure 4).

Les examens de laboratoire montrent une VS à 90, une CRP à
30, ainsi qu’une hyperleucocytose. Une décompensation acido-
cétosique d’un diabète de type I inaugural est diagnostiquée.
Une infect ion fongique est suspectée et une biopsie est
effectuée. En coloration par le methenamine d’argent, des
hyphes sans septae mais avec branchements sont mis en
évidence en grand nombre. Ces hyphes sont typisées et sont
du genre mucor.

Le patient est mis immédiatement, au bénéfice d’un traitement
d’amphotéricine B, à la dose de 100mg/j. Une exentération
gauche est pratiquée, sans effusion de sang. Les examens
pathologiques ne révèleront aucune trace de mucor dans
l’orbite et l’œil gauche, mais seulement une thrombose diffuse
de tout le territoire artériel. L’évidement des sinus maxillaire,
ethmoïdal et sphénoïdal gauche ainsi que l’excision d’une
partie du palais dur gauche sont pratiqués. L’évolution est
compliquée d’un choc septique et un volumineux pseudo-

F r a n ç o i s - X a v i e r  B o r r u a t

H ô p i t a l  O p h t a l m i q u e  J u l e s  G o n i n ,  

U n i t é  d e  N e u r o - o p h t a l m o l o g i e ,  L a u s a n n e ,  S u i s s e

Une ophtalmoplégie douloureuse

Figure 1 : Ophtalmoplégie globale de l’œil gauche

Figure 2 : Ischémie papillaire, rétinienne et choroidienne diffuses à l’œil gauche.

Figure 3 : CT-scan
orbitaire, coupe
coronale. Le sinus
maxillaire gauche est
comblé, les muscles
extraoculaires de l’œil
gauche sont tuméfiés
et une inflammation
du contenu orbitaire
gauche est présente
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kyste pancréatique est mis en évidence. Par la suite, une inter-
vention plus étendue est pratiquée en raison de la propagation
d e  l ’ i n f e c t i o n  ( e t h m o ï d e c t o m i e ,  l o b e c t o m i e  f ro n t a l e
apicobasale). Le patient bénéficiera aussi d’un traitement par
oxygène. L’évolution sera finalement favorable et le patient
reprend une vie normale, après 6 mois d’hospitalisation.

•••••
Discussion

Une ophtalmoplégie douloureuse d’installation brutale doit
faire évoquer les diagnostics suivants : apoplexie pituitaire,
thrombose du sinus caverneux, inflammation orbitaire idiopa-
thique ou spécifique, sinusite extériorisée, infarctus orbitaire
(artérite, occlusion de l ’artère carotide interne, infection
fongique – mucormycose notamment).

Le  mucormycose  es t  un  champignon  de  l a  C lasse  des
Zygomycètes (Ordre Mucorales, Famille Mucoracées) qui croît
rapidement et sporule. Il se retrouve de manière ubiquitaire et
est fréquemment inhalé. En raison de sa faible virulence, une
infection par cet agent est toutefois rare chez l’homme. Les
facteurs de risque incluent le diabète (décompensation acido-
cétosique), l’immunodéficience, les patients greffés, traumatisés
ou débilités, ou encore un traitement par deferoxamine. La
porte d’entrée est soit respiratoire soit cutanée (traumatisme,
brûlures).  Les défenses naturel les sont les macrophages
bronchoalvéolaires, les polymorphonucléaires et les monocytes.
Les corticostéroïdes et le diabète vont diminuer les fonctions
des macrophages, et l’acidose va diminuer l’efficacité des
polymorphonucléaires.

I l  s’agit  d’un agent anaérobe qui provoque une infect ion
foudroyante à la fois par une invasion et destruction tissulaire
et par une artérite occlusive secondaire. L’hypoxie tissulaire

résul tante va favor iser  le  développement des hyphes et
entretenir un cercle vicieux. La forme la plus fréquente de cette
infection est le mucormycose rhino-cérébral, dans lequel
l’infection débute dans les cavités paranasales et gagne ensuite
la cavité cérébrale et l’orbite en produisant destruction et
ischémie tissulaire. Il s’agit d’une affection sévérissime, qui
progresse inéluctablement et conduit souvent au décès du
patient. Un diagnostic précoce et une prise en charge agressive
immédiate sont donc nécessaires.

Un mucormycose doit être suspecté en présence d’une cellulite
orbitaire chez un patient diabètique ou immunodéprimé (tumeur
maligne, traitement immunosuppresseur). Le patient est en
mauvais état général, fébrile, présentant des céphalées. Des
douleurs faciales accompagnées d’un œdème de l’hémiface,
une exophtalmie, une ophtalmoplégie, et une perte visuelle
sont généralement présentes. La discoloration brunâtre ou
noirâtre du palais (Figure 4) est extrêment suggestive d’une
ischémie maxillo-palatine, et le mucormycose en est prati-
quement toujours la cause.

Ce jeune patient était en parfaite santé jusqu’à 2 semaines
auparavant .  A cet te  époque,  i l  a  présenté des douleurs
abdominales avec vomissements et diarrhées. Il se présente
en décompensation diabètique aiguë. Ce patient a donc proba-
blement présenté une pancréatite aiguë, responsable de la
rapide décompensation diabètique.

Le mucormycose rhino-cérébral est une urgence vitale et sa
prise en charge en est double et multidisciplinaire : médicale
et chirurgicale. L’amphotéricine B est le médicament de choix
pour combattre le mucormycose, mais une administration
systémique est insuffisante, car le médicament ne peut atteindre
les régions infectées en raison de la thrombose septique. Il
convient donc de pratiquer aussi une chirurgie d’excision et de
débridement agressive, étendue et mutilante pour enlever tous
les tissus infectés. Une excision insuffisante se solde par une
extension et une récidive de l’infection, telles que l’a présentées
notre patient. 

Conflits d’intérêts : aucun

U n e  o p h t a l m o p l é g i e  d o u l o u r e u s e
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Messages importants 

• Évoquer un mucormycose en cas de cel lu l i te orbi ta i re chez un
diabèt ique

• Penser à l ’examen du palais en cas de cel lu l i te orbi ta i re
• Demander des colorat ions fongiques spéci f iques
• Pr ise en charge médicale et chi rurgicale agress ive, sans délai

Figure 4 :
Nécrose de

l’hémipalais 
gauche
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Réponses :

1 Vrai. Une rétraction palpébrale, ou plutôt un retard de la descente palpébrale supérieure, peut survenir temporairement lors du phénomène actif
du regard du haut vers le bas, étant alors évocatrice d’une orbitopahtie dysthyroïdienne. Cependant, dans ce cas, la position finale de la paupière
dans le regard vers le bas demeure normale, ou très peu en rétraction. Lors d’un ptosis   chez l’adulte (notamment aponévrotique), la position de
la paupière dans le regard vers le bas est habituellement plus basse que de l’autre coté (considéré comme sain). Lors d’un ptosis congénital, i l est
habituel de constater un ptosis en position primaire, associé à une rétraction palpébrale dans le regard vers le bas. 
Chez l’adulte, l’apparition d’un ptosis palpébral en position primaire qui se transforme en rétraction palpébrale dans le regard vers le bas est un
signe préocupant, évoquant la possibilité d’une néoplasie orbitaire sousjacente.

2 Vrai. L’enophtalmie acquise est habituellement due à un traumatisme, une chirurgie ou à un processus inflammatoire chronique. La mucocèle,
la sinusite chronique destructrice, la radiothérapie orbitaire, les lipodystrophies systémiques ou encore la neurofibromatose de type 1 sont des
causes beaucoup plus rares d’enophtalmie acquise. La constatation d’une enophtalmie acquise doit faire rechercher une métastase orbitaire,
notamment à point de départ mammaire.  

3 Vrai. Lors des présentations cliniques atypiques d’hypertension intracrânienne, une imagerie cérébrale structurelle conventionnelle peut ne pas
être suffisante. Dans ces cas, une imagerie avec des séquences vasculaires associées doit rechercher une thrombose veineuse cérébrale, plus
rarement une fistule artério-veineuse intracérébrale.

4 Vrai. Par définition, la réaction à la lumière est réduite, alors qu’il existe une réaction lente, tonique, en convergence. Cette réaction tonique en
convergence peut être absente à la phase aigue de l’atteinte.

5 Faux. une atteinte parasympathique lors d’une paralysie de la troisième paire crânienne provoque une mydriase qui peut s’accompagner d’une
hypersensibilité de dénervation, bien que moins prononcée que dans une pupille tonique d’Adie. Cependant, dans une atteinte pupillaire due à un
déficit du III, une atteinte des muscles innervés par le III est présente dans l’immense majorité des cas, et le myosis en convergence est absent. 

6 Vrai. Il est estimé qu’en cas de lymphome oculo-cérébral, l’atteinte oculaire précède fréquemment l’atteinte du système nerveux central, la
manifestation la plus fréquente étant la pseudo-uvéite chronique postérieure. Un œdème papillaire inexpliqué et qui s’associe à la présence de
cellules dans le vitré est une manifestation rare, mais possible d’une telle pathologie. Cette possibilité doit être évoquée surtout en cas d’atteinte
bilatérale, chez un patient âgé, s’accompagnant d’un effondrement de l’acuité visuelle.

7 Vrai. Typiquement, il existe un retard à la dilatation pupillaire du coté atteint (déficit d’innervation sympathique) lors du passage à l’obscurité. Une
pupille normale atteint son diamètre définitif en 2-3 secondes, alors qu’une pupille atteinte d’un déficit sympathique peut se dilater pendant 10-
15 secondes. Ce retard, diagnostique, peut être absent ou difficilement mis en évidence, justifiant l’intérêt des tests aux collyres.  

8 Faux. Les paralysies oculomotrices sont très rarement rencontrées lors des dissections carotidiennes (2-3%), puisque les structures nerveuses
oculomotrices sont essentiellement irriguées par le territoire vasculaire postérieur. La manifestation neuro-ophtalmologique la plus fréquente en
cas de dissection carotidienne est le syndrome de Claude Bernard Horner douloureux, alors que les amauroses transitoires unilatérales, les
occlusion artérielles rétiniennes sont beaucoup plus rares. Une neuropathie optique ischémique antérieure demeure rarissime dans ce contexte.

9 Vrai. Les infections fongiques, rares chez les patients immunocompétents, sont plus fréquentes sur un terrain immunodéprimé. Une orbitopathie
fébrile et douloureuse dans un tel contexte impose la reherche de nécrose du palais, secondaire à une ischémie maxillopalatine. La prise en
charge diagnostique et thérapeutique d’un tel tableau est une urgence vitale majeure.  

Auto-évaluation
Réponses au test de lecture
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D
ébut 2006, le Ministère de la
s a n t é  a  c r é é  l e  C e n t r e  d e
R é f é r e n c e  N a t i o n a l  d u

Kéra tocône  (CRNK)  pou r  sou ten i r
l ’e ffor t  de pr ise en charge de cet te
maladie dite rare qui toucherait plus de
60 000 personnes en France. Un site
internet www.keratoconefrance.com
es t  à  p résen t  à  l a  d i spos i t i on  des
patients. Le CRNK est une structure
r e p o s a n t  s u r  l e s  d e u x  s e r v i c e s
d ’Ophta lmo log ie  de  Bordeaux  (P r.
J. Colin) et de Toulouse (Pr. F. Malecaze
et  Pr.  JL.  Arné) .  Les prat iques sont
harmonisées  e t  les  moyens mis  en
commun entre ces deux centres. Le
C N R K  a s s u re  a i n s i  u n e  e x p e r t i s e
biannuelle très complète des patients
atteints de Kératocône.

Les stratégies de prise en charge du
Kératocône évoluent en fonction des
nouvelles approches chirurgicales telles
que la diversif ication des greffes de
cornées et de l’apparition récente de
l’UVA thérapie (ou Cross Linking). Dans
un premier temps seront discutés les
critères de classif ication morpholo-
giques de la gravité et de l’évolutivité
de  l a  ma lad ie .  Les  l im i ta t i ons  des
m e s u r e s  e f f e c t u é e s  s e r o n t  a i n s i
soulignées. Les éléments de classifi-
cation fonctionnels seront discutés en
deux ième pa r t i e  e t  l es  d i f f é ren tes
options chirurgicales seront détaillées
en troisième partie. Un schéma chrono-
logique de prise en charge sera proposé
à titre indicatif pour faire la synthèse.

•••••
Introduction

P o u r  f a i r e  l e  b i l a n  p r a t i q u e  d ’ u n
Kératocône,  i l  faut  se poser  quatre
questions importantes :
• Quelle est la qualité de vie du patient ?
• Quelle est la gravité morphologique
et fonctionnelle du Kératocône ?
• Quelle est l’évolutivité de la maladie ?
• Quel est le rapport Risque / Bénéfice
d’un geste chirurgical ?

Afin de déterminer la meilleure solution
de prise en charge pour chaque patient,
un bilan très complet doit être réalisé.
Il comprend au mieux : un questionnaire
v isant  à  sonder  le  prof i l  évo lut i f  e t
fonct ionnel  du pat ient ainsi  que les
facteurs de risque connus de la maladie
( f r o t t e m e n t  d e s  y e u x  [ 1 ] ,  a t o p i e ,
antécédents familiaux [2]) ; une réfraction
o b j e c t i v e  e t  s u b j e c t i v e ,  m o n o  e t
binoculaire; un examen bio-microsco-
pique complet à la lampe à fente ; une
t o p o g r a p h i e  s p é c u l a i r e ,  u n e
topographie d’é lévat ion avec carte
pachymét r ique  ;  une  ana lyse  de  la
v i scoé las t i c i t é  co r néenne  (Ocu la r
Response Analyser - ORA - Reichert®);
une aberrométrie cornéenne et totale à
pupille large. Si possible, s’ajoutent une
mesure de la longueur axiale et de la
profondeur de la chambre antérieure
par  méthode opt ique ;  une OCT du

segment antérieur est parfois utile pour
préc iser  le  prof i l  anatomique de la
cornée avant une greffe.

•••••
Classification
morphologique du
Kératocône

En toute logique les c lassi f icat ions
morphologiques de la sévérité et de
l’évolutivité devraient s’appuyer sur
deux types de facteurs descriptifs :
> Les facteurs géométriques carac-
térisant l’ectasie et l’amincissement
tissulaire :
• Périmètre, surface, volume de la base
du cône
• Excentricité et irrégularités du cône 
• P o u r c e n t a g e  d ’ a m i n c i s s e m e n t
tissulaire
> Les facteurs physiques caracté-
risant une transparence anormale de la
cornée :
• Plis postérieurs
• Opacités superficielles et profondes 
• Ulcérations épithéliales

E n  p r a t i q u e ,  l a  c l a s s i f i c a t i o n  d e
Krumeich est la classification morpho-
logique qui reste la plus utilisée dans la
l ittérature [3].  El le repose cependant,
c o m m e  t o u t e  l e s  c l a s s i f i c a t i o n s
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p r o p o s é e s ,  s u r  d e s  c r i t è r e s  d e
d i c h o t o m i e  a r b i t r a i r e s  e t  s o u f f r e
d’imprécisions l iées aux l imites des
moyens de mesures. 
La CLEK study ( la plus grosse étude
p r o s p e c t i v e  A m é r i c a i n e  s u r  l e
Kératocône) décrit une classification
morpho-fonct ionnel le  p lus récente
établ ie en cinq stades reposant sur
p l u s i e u r s  c r i t è r e s  :  k é r a t o m é t r i e
cen t ra le ,  fo rme topograph ique ,  l a
meilleure acuité visuelle en Log Mar et
la biomicroscopie [4]. 
Au CRNK de Bordeaux, nous utilisons la
classification de Krumeich car il nous
semble important de quantifier l’amin-
cissement tissulaire. Cette classification
n’est cependant pas « fonctionnelle ».
Nous ne détaillerons pas la classification
d’Amsler reposant sur le kératoscope
de Javal et l’examen bio-microscopique. 

A noter qu’il n’existe pas de classifi-
cat ion reconnue de l ’évolut iv i té  du
Kératocône. L’évolutivité morpholo-
gique peux se définir grossièrement par
une  augmenta t ion  documentée  de
l’ectasie sur une période de suivi d’au
moins un an. Au CRNK, une variation
de Kmax supér ieure à 2D en un an,
documenté sur le même apparei l  de
mesure, défini un Kératocône évolutif
et impose un suivi plus rapproché.

P o u r  u t i l i s e r  l a  c l a s s i f i c a t i o n  d e
Krumeich (Figure 1), il faut préciser les
éléments qui la composent :
• K m a x  =  k é r a t o m é t r i e  m a x i m a l e
cent ra le  topograph ique  (3  mm)  en
dioptries
• P m c  =  p a c h y m é t r i e  c e n t r a l e  e n
microns au « thinnest point » mesuré
par la topographie d’élévation ou par
défaut mesurée aux ultrasons
• Puissance réfractive manifeste de la
sphère P(SPH) et/ou du cylindre P(CYL)
• Un seul  cr i tère est  suff isant  pour
appartenir à un stade.
Il est possible de critiquer chaque item
de la classification de Krumeich sans
pour autant apporter facilement des
solutions plus appropriées :
> Parmi les facteurs géométr iques
caractér isant l ’ectasie et l ’amincis-
sement tissulaire :
• La kératométrie maximum centrale
est parfois prise à défaut par :
-  Les irrégularités de surface
-  Le décentrement et l’asymétrie du
cône
-   L’ i n d i c e  d e  r é f r a c t i o n  p e u t  ê t re
a n o r m a l  e t  i n h o m o g è n e  c h e z  c e s
patients porteurs de stries, d’opacités
ou pourquoi pas après un Cross Linking.
Il faudrait donc plutôt noter les kérato-
métries en rayons de courbure (mm).

• La pachymétr ie  u l t rason ique est
parfois prise à défaut par :
-  L’arbitraire de la mesure manuelle
-  Le décentrement et l’asymétrie du cône
• La carte pachymétrique obtenue par
t o p o g r a p h i e  d ’ é l é v a t i o n  e s t  p l u s
appropriée car elle permet d’évaluer le
point le plus fin (thinnest point) souvent
retrouvé au sommet du cône.  Elle peut
être défaillante dans certains cas :
-  Opacités au sommet du cône.
-  Anneaux intra-cornéens diminuant
l’efficacité de l’imagerie.
• La détermination de la puissance de
la sphère ou du cylindre sur la réfraction
subjective donne une idée très approxi-
mative de la qualité de vision et impose
de nombreux biais :
-  I l  y a parfois association avec une
myopie forte, confirmée par la mesure
d ’ u n e  l o n g u e u r  a x i a l e  f o r t e m e n t
augmentée. La mesure de la puissance
entière de l’œil n’est pas judicieuse, il
f a u d r a i t  s e  l i m i t e r  à  l a  p u i s s a n c e
r é f r a c t i v e  d e  l a  c o r n é e  c o m m e  l e
p e r m e t t e n t  l e s  t o u t e s  d e r n i è r e s
générations d’aberromètres.
-   La qual i té opt ique de l ’œi l  est  un
concept plus approprié qui fait intervenir
l ’aberrométr ie (PSF) et  la c inét ique
pupillaire. Le problème est que la plupart
des aberromètres ne sont pas capables
de mesurer de très fortes amplitudes
d’aberrations optiques. 
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Figure 1 : Classification de Krumeich en 4 stades de sévérité du Kératocône. Figure 2 : Schéma chronologique de prise en charge des Kératocônes au CRNK de Bordeaux.



25N°111 - Tome 13 - janvier 2008 - RéfleXions Ophtalmologiques

Leur usage pour effectuer la réfraction
sphéro-cylindrique automatique (sous
cycloplégie) est cependant dans le cas
de ces cornées très déformées bien plus
f iable qu’avec l ’auto-réfractomètre
conventionnel. Une aberrométrie est
souvent utile pour expliquer au patient
l a  b a i s s e  d e  v i s i o n  e n  c o n d i t i o n
scotopique et montrer le bénéfice d’une
adaptation en lentilles rigides.
-  La qualité de vison serait le critère
idéa l  ma is  i l  es t  d i f f i c i l e  à  éva lue r
simplement car il est dépendant de la
sensibilité rétinienne, de l’intégration
corticale d’une vision binoculaire et des
stratégies individuelles de perception.

> Parmi les facteurs physiques carac-
térisant une transparence anormale de
la cornée : 
• L’apparition d’une opacité n’est pas
toujours gênante
• Des accidents de port et adaptation
d e  l e n t i l l e s  s o n t  p o t e n t i e l l e m e n t
pourvoyeurs d’opacités sur des stades
peu avancés de la maladie. Un stade
dit « compliqué » lié aux thérapeutiques
devrait être à distinguer dans la classi-
fication.

•••••
Classification
fonctionnelle du
Kératocône

S’il est plus facile d’utiliser des critères
d e s c r i p t i f s  p o u r  l a  c l a s s i f i c a t i o n
morphologique, il est plus difficile de
choisir un critère objectif d’évolutivité
fonctionnel. C’est plutôt la hiérarchi-
sat ion des moyens thérapeut iques
engagés qui va définir le stade de gravité
fonctionnel des patients porteurs d’un
Kératocône. 
Ainsi, nous pouvons constater, qu’en
p r a t i q u e ,  l e  p a t i e n t  p o r t e u r  d ’ u n
Kératocône passe successivement par
trois stades fonctionnels : 
(Figure 2).

• Stade A : correct ion opt ique par
lunettes ou lentilles souples.
• Stade B :  correct ion opt ique par
lentilles rigides (entrée dans un réseau
de consultations plus spécialisé).
• Stade C : correction optique chirur-
g ica le  off rant  le  choix  de p lus ieurs
poss ib i l i t és  thé rapeu t iques  :  UVA
thérapie cross linking, anneaux intra-
cornéens, implants phakes, greffes de
cornée et combinaisons.
Chaque pat ient peut rester dans un
stade plusieurs années avec ou sans
évolution [5-6] mais, en règle générale,
l’évolutivité est maximale pendant les
deuxième et troisième décennies de la
vie. 

La qualité de vie de ces patients est
certes reliée à leur qualité de vision mais
aussi à la tolérance physique et socio-
p s y c h o l o g i q u e  d e s  t r a i t e m e n t s
proposés [7-8]. I l nous faut donc aussi
prendre en compte d’autres indices pour
c o n s t r u i r e  l e  v é r i t a b l e  «  p r o f i l
fonctionnel » de chaque patient :
• L’ â g e  :  l e s  p a t i e n t s  j e u n e s  s o n t
souvent plus demandeurs de soins que
les plus âgés.
• L’amplitude des exigences et des
perspectives professionnelles : varie
beaucoup d’un patient à l’autre.
• L e s  a t t e i n t e s  b i l a t é r a l e s  e t
symétriques sont assez rares mais sont
beaucoup moins bien tolérables que les
at te intes uni la téra les ou for tement
asymétriques.
• La  chrono log ie  e t  l a  dens i té  des
consultat ions :  e l le  donne une idée
i n d i r e c t e  d e  l ’ i m p o r t a n c e  d e  l a
compliance, du handicap, de la qualité
de la prise en charge et de la motivation
du patient.
• Le niveau d’acuité visuelle n’est pas
toujours en corrélation avec le handicap
ressenti  par le patient,  la qual i té de
vision est une notion plus diff ici le à
exp lorer  mais  do i t  ê t re  act ivement
ana lysée  (condu i te  de  nu i t ,  v i s ion
déformée, restrictions pour les activités
sportives, contraintes et tolérance avec
les lentilles).

•••••
Les principaux
repères pour la
stratégie 
thérapeutique

Dans tous les cas de figure, un essai
d’adaptation en lentilles de contact est
souhaitable. Les lentilles souples sont
rarement suffisantes, les lentilles rigides
ont l’avantage de gommer une partie
des fortes aberrations optiques d’ordre
supérieur que présentent les patients.
Parfois, par superposition (Piggy Back),
une lentille souple peut servir de support
à une lentille rigide instable. Il faut bien
insister sur l’information concernant les
r isques infect ieux sous lent i l le et le
risque d’apparition d’opacité cornéenne
d é f i n i t i v e  e n  c a s  d ’ i n t o l é r a n c e
conduisant parfois à pratiquer une greffe
de cornée plus précocement.

Les anneaux intra-cornéens ne doivent
pas être proposés trop tard car une
épaisseur périphérique minimale de
450 µm est nécessaire et une kérato-
métrie centrale supérieure à 55 D rend
les résultats plus aléatoires [9-10]. Leur
insertion est facilité par le LASER femto-
seconde. (Figure 3). Le centrage sur la
pupille est important, la profondeur des
anneaux do i t  ê t re  obtenue aux 2/3
postérieurs de la cornée. L’incision est
en général placée sur le méridien le plus
cambré, le point de suture doit rester
en place 15 jours. I l  existe quelques
rares complications dont le patient doit
être informé : 
• Perforation cornéenne per-opératoire
contre-indiquant l’implantation 
• Abcès de cornée (très rare)
• E x t r u s i o n  o u  d é p l a c e m e n t  d e s
anneaux
• Nécrose  s t roma le  en  regard  des
anneaux
• Perception visuelle de la diffraction
de la lumière aux bords des anneaux
par le patient
• Inefficacité ou diminution de la MAVC
(évaluée à 6 mois).

C l a s s i f i c a t i o n s  e t  T r a i t e m e n t  C h i r u r g i c a l  d u  K é r a t o c ô n e  
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• Dépôts amorphes autour de l’anneau
(sans retentissement, peu esthétique
parfois).
Cependant les anneaux sont très bien
tolérés dans la grande majorité des cas,
leur ablation est aisée avant ou pendant
une greffe de cornée. L’adaptation d’une
lentille est souvent à nouveau possible
sur les anneaux. Il n’est pas en revanche
logique et probablement dangereux de
réaliser une UVA thérapie cross linking
après les anneaux.

Le Cross  L ink ing cornéen par  UVA
thérapie sensibilisée par la Riboflavine
est un traitement encore au stade d’éva-
luat ion c l in ique mais son essor  est
rapide. Son objectif est de rigidifier la
cornée [11-12]. Les études de la viscoé-
lasticité cornéenne par ORA montrent
des différences modestes à 6 mois, la
kératométrie semble peu modifiée (2 à
4 D dans le meilleur des cas) mais il est
souvent observé une amélioration signi-
f icat ive de l ’acuité v isuel le [13].  I l  ne
semble pas y avoir de risque induit par
ce traitement à condition de bien suivre
le protocole et  de ne pas tra i ter  les
cornées d’épaisseur inférieure à 400 µm
au centre (sécurité vis-à-vis de l’endo-

thélium). Il apparaît donc clairement que
pour l’instant ce traitement peut être
proposé aux formes débutantes  e t
évolutives de Kératocône. Il n’est pour
l’instant pas consensuel de pratiquer
l’UVA thérapie après INTACS, ou après
Greffe de cornée. (Figure 4).

L’apparition d’une taie cornéenne dans
l’axe visuel avec une limitation signifi-
cative de la meil leure acuité visuelle
corrigée (mois de 3/10) (tester l’acuité
au trou sténopéique) ou si l’acuité reste
basse malgré l’essai des lentilles ou des
anneaux intra-cornéens impliquent la
proposition d’une greffe de cornée [14].
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Figure 3 : Pose d’INTACS assistée par LASER femtoseconde (images : LASERs Intralase® 
et 20/10 Perfect Vision®).

Figure 4 : Principes de l’UVA thérapie Cross linking.

Figure 5 :
Greffe pré-descemétiques : vue opératoire et OCT Visante (Zeiss®) à J8 post opératoire.
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Il est logique de proposer une greffe qui
préserve l’endothélium du donneur en
première intention [15-16]. (Figure 5). Les
greffes  lamel la i res  antér ieures  par
d é c o u p e  a u  m i c r o k é r a t o m e  s o n t
difficiles de réalisation compte tenu de
l’irrégularité d’épaisseur de la cornée.
La greffe pré-descemétique est une
bonne solution mais reste difficile de
réalisation et présente certains écueils
p o s t o p é r a t o i r e s  à  c o n n a î t r e .  P a r
exemple :  i l  faut bien s’assurer que
l ’épaisseur au niveau du greffon du
donneu r  ne  se ra  pas  supé r i eu re  à
l ’ é p a i s s e u r  d e  l ’ a n n e a u  c o r n é e n
périphérique du receveur. (Figure 6). La
congruence du greffon avec le receveur
n’est pas toujours parfaite et induit des
plis à l’interface descemético-stromal
(régression en général à l’ablation des
sutures). 
Hormis  ces  d i f f i cu l tés  techn iques
qui font partie d’une courbe d’appren-
tissage relativement longue, plusieurs
avantages sont  à  sou l igner  pour  le
patient :
• Chirurgie à globe « fermé ».
• R é c u p é r a t i o n  t r è s  r a p i d e  d e  l a
t ransparence cornéenne (en 8 à  15
jours !) (Figure 7).
• Gestion plus rapide de l’astigmatisme 
• Durée de corticothérapie plus courte

• Risque de rejet bien moindre
• Durée de vie du greffon probablement
plus grande.
Il est cependant difficile de promettre
a u  p a t i e n t  u n  t e l  r é s u l t a t  e n  p r é
opératoire. Plusieurs inconvénients sont
à expliquer au patient :
• Une  durée  de  ch i ru rg ie  a l longée
d ’ e n v i r o n  2 5  %  a v e c  r i s q u e  d e
conversion en greffe transfixiante sur
table.
• Une in te r face  pouvant  p l i sser  e t
présenter  une c icatr isat ion par fo is
excess ive  indu isant  un  gran i té  qu i
diffuse la lumière et induit un certain
degré de photophobie.
• Le risque de conversion secondaire
e n  g r e f f e  t r a n s f i x i a n t e  d e s  c a s  à
mauvaise congruence ou à interface
opacifiée.
• La gestion des micro-perforations par
injection postopératoire d’une bulle d’air
pouvant  indu i re  des  cataractes  de
dessiccations et des mydriases paraly-
tiques.

Les implants phaques sont à considérer
comme des traitements complémen-
taires utiles pour traiter un astigmatisme
e t  u n e  m y o p i e  f o r t e  a s s o c i é e  a u
Kératocône. Ils sont souvent proposés
au cas par cas après les anneaux intra-

cornéens et pour les fortes myopies
associées ou non à une greffe de cornée
si le cristallin est clair [17]. Les implants
à support  i r ien sont  ut i les  chez les
patients présentant une forte myopie,
ils exposent probablement à un risque
accru de perte endothél ia le  sur  les
cornées greffées. La profondeur de la
chambre antérieure n’est le plus souvent
pas un facteur limitant. Les implants
pré-cristallinien sont moins délétères
que les implants  à  support  i r ien en
association avec la greffe de cornée,
mais le risque de cataracte est majoré.
Les implants à support angulaire sont
à éviter dans tous les cas.

La photo-kératectomie thérapeutique
(PKT) garde des indications confiden-
t i e l l e s  p o u r  t e n t e r  l e  g o m m a g e
d’opacités superf ic ie l les avant une
g r e f f e  l o r s q u e  c e l l e  c i  n ’ e s t  p a s
souhaitée rapidement.

Pour récapituler, un schéma chronolo-
gique de prise en charge est proposé à
titre indicatif par notre équipe. (Figure 2).
Celui-ci ne peux cependant pas prendre
en compte tous les critères nécessaires
au choix raisonné d’une option théra-
peutique toujours à analyser au cas par
cas.
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Figure 7 : Greffe pré-descemétique : vue opératoire et OCT Visante (Zeiss®) à un mois
post opératoire (coupe oblique). Greffon donneur trop épais par rapport à la

collerette du receveur, chambre antérieure trop profonde.

Figure 6 :
Greffe pré-descemétique à J1 post opératoire.
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•••••
Conclusion

D e  n o m b r e u s e s  i n t e r r o g a t i o n s
persistent concernant la détermination
d’une bonne classification de la sévérité
d u  K é r a t o c ô n e  :  f a u t  i l  a v o i r  u n e
approche descriptive ou fonctionnelle
dans les classifications ? Est-il légitime
d’assimiler au Kératocône les formes
de dégénérescence marginale pellucide
(DMP) et les ectasie post-Lasik ? De

plus, d’autres questions doivent être
soulevées :  quels  sont  les facteurs
inf luençant l ’évolut ion nature l le  du
K é r a t o c ô n e  e n  d e h o r s  d e  t o u t e
adaptation en lentilles et d’une prise en
charge ch i ru rg ica le  ?  Que l le  es t  le
modèle biomécanique qui gouverne
l’apparition de l’ectasie cornéenne ?
Des études prospectives et épidémio-
logiques sont en cours au CRNK pour
répondre à ces difficiles questions.
Les solutions thérapeutiques pour le
Kératocône sont à présent multiples.

L’échafaudage d’une stratégie de prise
en charge consensuelle est de plus en
plus nécessaire pour les patients. La
participation de tous les ophtalmolo-
gistes Français à l’effort national engagé
pour dépister,  informer, rassurer,  et
or ienter  les  pat ients  por teurs  d ’un
Kératocône est cruciale. Un outi l  de
conseil, de coordination des soins et
de suivi épidémiologique est à présent
à leur disposition au CRNK. 

Conflits d’intérêts : aucun

C l a s s i f i c a t i o n s  e t  T r a i t e m e n t  C h i r u r g i c a l  d u  K é r a t o c ô n e  

R E N C O N T R E S . . .

Lancement d’une compagne nationale 
de sensibilisation 

sur la DMLA (partenariat SFO-Novartis)

Cette campagne va s’articuler autour de trois volets : télévision, presse écrite
et Internet. Elle a débuté sur France Télévision (France 2, France 3 et France 5)
et TF1 depuis décembre dernier et se poursuivra en 2008. Elle sera relayée
dans plusieurs titres de la presse écrite (Paris Match, La Vie, Le Pèlerin, Point
de Vue, Version Fémina, Télé 7 jours, TV hebdo, TV magazine…) Afin de
faciliter l’accès du grand public à une information adaptée sur la DMLA, un
site Internet (www.dmlainfo.fr) a été développé et une brochure sera envoyée
sur demande en composant le 3213 DMLA.

Son slogan : 
la DMLA, quatre lettres encore trop souvent méconnues.

D’après un communiqué de presse de Novartis
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•••••
Introduction

La chirurgie filtrante est pratiquée chez
les  pa t ien ts  g laucomateux  dont  l a
pression intra-oculaire (PIO) n’est pas
contrôlée malgré un traitement médical
maximal ou un traitement par LASER.
Au-delà de la  technique ut i l isée,  le
développement d’une bulle de filtration
efficace, lié aux processus de cicatri-
sation postopératoire, est un élément
essentiel du succès à long terme de la
trabéculectomie ou de la sclérectomie
profonde non per forante (SPNP) (1).
Cependant, l ’aspect cl inique de ces
bulles observées à la lampe à fente ne
correspond pas toujours à leur efficacité
en terme de f i l t rat ion.  De nouvel les
méthodes d’évaluation sont donc utiles
pour mieux comprendre les mécanismes
de cette fi ltration et les raisons d’un
éventuel échec pour ainsi adapter la
prise en charge thérapeutique lors du
suivi postopératoire. 
Parmi  ce l les-c i ,  la  b iomicroscop ie
u l t r asono re  (UBM) (2-5 ) a i ns i  que  l a
microscopie confocale in vivo (6-8) ont
d é j à  d é m o n t r é  l e u r  i n t é r ê t .  P l u s
récemment encore, la commercialisation
de l’OCT-Visante®, OCT de segment
antérieur, offre une nouvelle approche
de la morphologie interne de ces bulles,
élément déterminant du succès de la
chirurgie filtrante (9,10).

•••••
L’OCT-Visante®

La tomographie en cohérence optique
(OCT) est une technique d’ imagerie
basée sur le principe d’interférométrie
à  basse  cohérence  e t  i n i t i a l ement
déve loppée pour  l ’ana lyse du pô le
pos té r i eu r.  L’OCT-Visan te ® (Ze i ss
Med i tec  I nc ,  Dub l i n ,  USA )  pe rmet
au jou rd ’hu i ,  g râce  à  une  longueur
d ’onde  de  1310  nm,  d ’ob ten i r  des
images  d ’exce l len te  réso lu t ion  du
segment  antér ieur (11).  Br ièvement ,
l’appareil utilise un faisceau de lumière
projeté sur le segment antérieur et dans
le même temps une autre partie de ce
faisceau est projetée sur un miroir de
référence. Le logiciel compare ensuite
l e  d é l a i  d e  r é c e p t i o n  d e  c e s  d e u x
faisceaux lumineux et reconstruit à partir
de ces données une coupe du segment
antérieur. La taille des images obtenues
à l'aide de l'OCT-Visante® est de 6 mm
de profondeur par 16 mm de large pour
l e s  v u e s  d ' e n s e m b l e  d u  s e g m e n t
antérieur et de 3 mm de profondeur par
10 mm de large pour les coupes en
haute résolution. La résolution optique
des images est de 18 µm en axial et de

60 µm en transversal (Zeiss Meditec
Inc). La durée d’acquisition d’une coupe
varie entre 0,125s et 0,25s en fonction
de la résolution choisie. Aucun contact
oculaire n'est nécessaire, l'œil se situant
à une distance d’envi ron 10 mm de
l'objectif (Figure 1). Une caméra CCD
permet de contrôler la position de l'œil
du  pat ient  e t  de  p lacer  le  fa isceau
lumineux, correspondant à la coupe
r é a l i s é e ,  p r é c i s é m e n t  s u r  l a  z o n e
étud iée .  La  durée  de  l ' examen es t
comprise entre deux et cinq minutes,
variable selon la coopération du patient.

A n t o i n e  L a b b é
( 1 ,  3 )

,  Pa s c a l e  H a m a r d
( 1 )

,  

C h r i s t o p h e  B a u d o u i n
( 1 - 3 )

1 -  S e r v i c e  d ’ O p h t a l m o l o g i e  I I I ,  C e n t r e  H o s p i t a l i e r  N a t i o n a l  d ’ O p h t a l m o l o g i e

d e s  Q u i n z e - V i n g t s ,  P a r i s .   

2 -  U M R  S 8 7 2 ,  L e s  C o r d e l i e r s ,  U n i v e r s i t é  P i e r r e  e t  M a r i e  C u r i e - P a r i s 6 ,

U n i v e r s i t é  P a r i s  D e s c a r t e s - P a r i s 5 .

3 -  H ô p i t a l  A m b r o i s e  P a r é ,  A P H P,  U F R  P a r i s - I l e  d e  F r a n c e  O u e s t ,  U n i v e r s i t é  d e

V e r s a i l l e s .

Apport de l’OCT de segment antérieur
dans le suivi de la chirurgie du glaucome

Figure 1 : Examen d’une patiente à l’aide de l’OCT-Visante®.
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•••••
Les bulles de filtration
après trabéculectomie
et SPNP

La morphologie interne des bulles de
f i l t ra t ion  peut  ê t re  ana lysée dès le
p re m i e r  j o u r  p o s t o p é r a t o i r e .  L e s
rapports entre le volet conjonctival, le
volet scléral, le site de trabéculectomie
ou la membrane trabéculo-descemé-
tique dans le cadre d’une SPNP, et l’iris,
sont visualisés avec précision. 

Les bulles fonctionnelles
(Figure 2)

Lors du suivi postopératoire des bulles
fonct ionne l les ,  p lus ieurs  é léments
a p p a r a i s s e n t  c o m m e  d e s  s i g n e s
traduisant une bonne f i l t rat ion. Ces
bulles présentent un tissu conjonctival
hyporéflectif et inhomogène avec de
nombreux petits espaces hyporéflectifs
correspondant à de petites poches de
liquide. On observe également entre le
t issu conjonctival  et le volet scléral
(espace sous-conjonctival), une zone
hyporéf lect ive d’épaisseur var iable
c o r r e s p o n d a n t  à  u n e  c o l l e c t i o n
liquidienne. Un espace hyporéflectif
traduisant le passage d’humeur aqueuse
est présent sous le volet scléral entre
le trabéculum (SPNP) ou la chambre
antérieure (trabéculectomie) et l’espace
sous-conjonctival. 

Les bulles non fonctionnelles
(Figure 3)

Inversement, les bulles non fonction-
ne l l es  p l a tes ,  p résen ten t  un  t i s su
conjonctival hyper-réflectif et dense.
Aucun espace sous-conjonctival ou
sous  le  vo le t  sc lé ra l  permet tant  le
passage de l ’humeur aqueuse n’est
observé au sein de ces bulles. Enfin,
dans les bulles kystiques encapsulées,
il semble exister un tissu conjonctival
très dense et hyper-réflectif réalisant
u n e  v é r i t a b l e  c o q u e  b l o q u a n t  l a
filtration.

A p p o r t  d e  l ’ O C T  d e  s e g m e n t  a n t é r i e u r  d a n s  l e  s u i v i  d e  l a  c h i r u r g i e  d u  g l a u c o m e

Figure 2 : Images d’OCT-Visante® de bulles fonctionnelles après sclérectomie profonde non perforante (SPNP). 
A, bulle fonctionnelle, 
B, coupe sagittale, le tissu conjonctival est hyporéflectif et inhomogène avec des logettes contenant du liquide. 
Il existe une communication hyporéflective sous le volet scléral entre la chambre de décompression et l’espace
sous-conjonctival. 
CO: cornée, CA: chambre antérieure, I: iris, VC: volet conjonctival, VS: volet scléral.

Figure 3 : Images d’OCT-Visante® de bulles non fonctionnelles après sclérectomie profonde non perforante. 
A, bulle non fonctionnelle encapsulée. 
B, coupe sagittale, le tissu conjonctival est hyper-réflectif sans logettes visibles réalisant une véritable coque
bloquant la filtration. Il existe néanmoins un espace sous-conjonctival hyporéflectif de grande taille. 
C, bulle non fonctionnelle plate. 
D, coupe sagittale, le tissu conjonctival est hyper-réflectif et dense, une chambre de décompression est visible mais
il n’y a pas de voie de passage pour l’humeur aqueuse sous le volet scléral vers l’espace sous-conjonctival; le volet
scléral et le volet conjonctival sont accolés. 
CO: cornée, CA: chambre antérieure, I: iris, ESC: espace sous-conjonctival, VC: volet conjonctival, VS : volet scléral.
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Les bulles avec antimétabolites
(Figure 4)

Les bulles filtrantes avec application de
MMC (mitomycine C) montrent un tissu
c o n j o n c t i v a l  h y p o r é f l e c t i f  e t  t r è s
inhomogène avec de très nombreuses
co l l ec t i ons  l i qu id i ennes .  La  pa ro i
conjonct iva le de ces bul les est  par
endroit extrêmement fine expliquant le
risque plus élevé de perforation de ces
bulles fragiles.

Les implants mis en place lors
de la SPNP (Figure 5)

Les implants de collagène suturés sur
le site scléral lors des SPNP sont parti-
c u l i è r e m e n t  b i e n  v i s u a l i s é s .  I l s
appara issa ien t  sous  la  fo rme d ’un
matér ie l  légèrement hyper-réf lect i f
maintenant ouvert l’espace situé sous
le volet scléral appelé aussi chambre
de décompression. Lors du suivi post-
opératoire, l’évolution de ces implants
peut-être analysée. On observe une
disparition progressive sur quelques
mo is  du  t i s su  hype r- r é f l ec t i f  e t  l e
maint ien d’une chambre de décom-
p re s s i o n  o u v e r t e .  D ’ a u t re s  t y p e s
d’implants comme le T-Flux® peuvent
également être observés.

La goniopuncture (Figure 6)

Lors  de la  réa l isat ion d’une gonio-
puncture dans le suivi d’une SPNP, la
destruction de la membrane trabéculo-
d e s c e m é t i q u e  r é s i d u e l l e  e s t
parfaitement visualisée, de même en
cas d’incarcération de l’iris au niveau
du site de goniopuncture.  

•••••
De nouvelles
techniques d’imagerie

La complication la plus fréquente de la
chirurgie du glaucome est son échec lié
à  une  f i b rose  pos topé ra to i re .  Les
modifications tissulaires internes de la
bulle qui peuvent précéder cette fibrose

A p p o r t  d e  l ’ O C T  d e  s e g m e n t  a n t é r i e u r  d a n s  l e  s u i v i  d e  l a  c h i r u r g i e  d u  g l a u c o m e

Figure 4 : Images d’OCT-Visante® d’une bulle fonctionnelle avec adjonction de mitomycine C (MMC). 
A, bulle fonctionnelle après sclérectomie profonde avec adjonction de MMC. 
B, coupe sagittale, le tissu conjonctival est hyporéflectif très inhomogène avec de nombreuses cavités liquidiennes,
il recouvre une partie de la cornée. Il existe également un espace sous-conjonctival de grande taille. 
C, bulle fonctionnelle après trabéculectomie avec adjonction de MMC. 
D, coupe sagittale, la paroi de la bulle est par endroit extrêmement fine. Il existe une voie de passage pour l’humeur
aqueuse sous le volet scléral, de la chambre antérieure jusqu’à l’espace sous-conjonctival. 
CO: cornée, CA: chambre antérieure, I: iris, ESC : espace sous-conjonctival, VC: volet conjonctival, VS : volet scléral.

Figure 5 :
Images d’OCT-Visante® de bulles
de filtration après sclérectomie
profonde non perforante et mise
en place d’un implant. 
A, coupe sagittale d’une bulle
fonctionnelle après sclérectomie
profonde avec implant de
collagène; 
B, coupe parallèle au limbe.
L’implant de collagène est
parfaitement visualisé au niveau
du site scléral et maintient ouvert
la chambre de décompression sous
le volet scléral. Le tissu conjonctival
est hyporéflectif et inhomogène
avec de nombreuses cavités
liquidiennes. 
C, coupe sagittale d’une bulle de
filtration après sclérectomie
profonde avec implant T-Flux®.
L’implant est visible sous le volet
scléral. 
CO: cornée, CA: chambre
antérieure, Im: implant, VC: volet
conjonctival, VS: volet scléral.      
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ne sont pas accessibles par l’examen
clinique. Leur identification à un stade
précoce est cependant très précieuse
pour guider la prise en charge post-
opéra to i re  des  pa t ien ts  opérés  de
chirurgie filtrante.

L’échographie en haute fréquence ou
biomicroscopie ultrasonore (UBM) a été
la première technique montrant des
images des structures internes des
bulles de filtration (2-5). L’aspect de ces
bulles et les signes traduisant une bonne

filtration observés en OCT-Visante® sont
en accord avec ceux précédemment
décrits en UBM (9). Ces observations
sont aussi concordantes avec l’analyse
microscopique réalisée en microscopie
confocale in vivo (6-9). 
La résolution des images observées en
OCT-Visante® est encore inférieure à
celle de la microscopie confocale in vivo
(18 µm pour le OCT-Visante® et 1 µm
par pixel pour la microscopie confocale
in vivo) mais avec des images de 6 mm
par 16 mm, l’OCT-Visante® donne une
vue d’ensemble des tissus internes des
bulles de filtration sans nécessité de
contact avec l ’œi l  du pat ient ce qui
représente un avantage par rapport aux
deux autres techniques.

•••••
Conclusion

L’OCT-Visan te ® es t  une  techn ique
d’exploration simple et non invasive
permettant d’étudier avec une bonne
résolution les modifications morpholo-
giques qui surviennent au sein des yeux
opérés de chirurgie filtrante. Bien que
l ’ i m p a c t  d i r e c t  d e  c e t t e  n o u v e l l e
technique d’imagerie sur la prise en
charge et le suivi des patients opérés
de chirurgie filtrante reste encore limité,
l’OCT-Visante® comme la microscopie
confocale in vivo ou l’UBM permettent
d’aff iner  not re  compréhens ion des
mécanismes à l’origine de la filtration
ou de son échec. 

Conflits d’intérêts : aucun

A p p o r t  d e  l ’ O C T  d e  s e g m e n t  a n t é r i e u r  d a n s  l e  s u i v i  d e  l a  c h i r u r g i e  d u  g l a u c o m e
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Figure 6 : Images d’OCT-Visante® d’une bulle de filtration après sclérectomie profonde non
perforante (SPNP). 
A, coupe sagittale avant goniopuncture, 
B, coupe sagittale après goniopuncture. 
C, bulle non fonctionnelle après goniopuncture, coupe sagittale montrant une incarcération
irienne au niveau du site de goniopuncture. 
CA: chambre antérieure, CO: cornée, I: iris, MT: membrane trabéculo-descemétique.
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i l’existence des implants phaques
paraît entièrement justifiée dans
le  domaine  de  cor rec t ion  des

grandes amétrop ies  dépassant  les
limites de la photoablation, il est certain
que leur diffusion est limitée par le risque
d e  c o m p l i c a t i o n s  a n a t o m i q u e s
auxquelles ils exposent. Celui-ci repose
essentiellement sur une taille d’implant
non ajustée exactement aux dimensions
intraocula i res et  pourra i t  donc être
minimisé par le développement d’outils
d’ imager ie capables d’accéder aux
mesures précises des sulcus et angles.
Parmi les complications anatomiques
décrites, l’altération de l’endothélium
représente sans doute la plus préjudi-
c i a b l e  e t  c e l l e  q u i  f u t  s o u r c e  d e
l’impopularité des implants phaques
surtout dans la catégorie des implants
d e  c h a m b r e  a n t é r i e u r e  à  a p p u i s
angulaires. 
I l  n ’ e x i s t e  p a s  à  c e t t e  h e u r e  d e
consensus  concer nan t  l e  me i l l eu r
concept et dessin d’implant, compte
tenu de la durée de recul d’au moins 10
ans qui s’impose pour chaque nouvelle
g é n é r a t i o n  d ’ i m p l a n t  a v a n t  q u e
d’affirmer son innocuité en particulier
endothéliale. Cette règle est illustrée
par la descript ion de complicat ions
cornéennes tardives décrites au décours
de quelques années d’implantation avec
des dessins de nouvelles générations
qui seront ici évoqués. 
Sans avoir la prétention d’y apporter
des réponses absolues seront soulevées
que lques quest ions é lémenta i res  :
Pourquoi un risque endothélial ? Un
m ê m e  r i s q u e  p o u r  d e s  i m p l a n t s

différents ? Les mesures de précaution
qui s’imposent ? Le risque endothélial
pourra -t’il être prévenu ?

•••••
Pourquoi un risque
endothélial ?

D e  t o u t e  é v i d e n c e  u n  c o n t a c t
mécanique par des anses en appuis sur
l’endothélium pourra conduire à une
perte cellulaire en regard, d’autant plus
si un implant de taille excessive entraîne
ce contact dès son implantation. De
manière p lus ins id ieuse un implant
o c c a s i o n n a n t  u n e  d i m i n u t i o n  d e
profondeur de chambre antérieure ou
mis en place dans une chambre trop
étroite pour lui aménager un espace
suff isant ( infér ieure à 3 mm) pourra
aboutir au même résultat mais selon
une cinét ique beaucoup plus lente,
puisque résultant de microtraumatismes
lors des situations d’appuis de l’implant
sur la cornée (par exemple lors des
frottements oculaires, de la position
v i sage  couché  su r  l ’ o re i l l e r,  vo i re
simplement lors du jeu de l’accommo-
dation). 
Le rôle du biomatériau ne peut de plus
être écarté. En effet, si le comportement
et la biotolérance de l’ensemble des
implants  p l iab les  sont  au jourd ’hu i
démontrés dans leur posit ion intra-

c a p s u l a i r e ,  p l a ç a n t  l e  P M M A  d e
référence en recul ; il n’est pas encore
p rouvé  que  l a  chambre  an té r i eu re
accue i l l e  auss i  favorab lement  ces
matériaux. Ainsi pourrait être expliqué
que le délai de décompensation moyen
pour les modèles ZB initiaux se situe
a u x  a l e n t o u r s  d e  1 0  a n s  c o n t r e
seulement 3 ans pour le modèle GBR
en acrylique hydrophile pourtant d’un
dessin comparable. De même peut être
é v o q u é e  l ’ o b s e r v a t i o n  d e  d é p ô t s
régulièrement rapportés sur l’implant
Artiflex (Ophtec = Veriflex d’AMO) clippé
à l’iris et fait de silicone jamais retrouvé
au terme d’un recul de plus de 12 ans sur
la version Artisan (Ophtec = Verysize
d’AMO) constitué de PMMA. De même
devra  ê t re  éva lué  au  long  cours  l e
maintien de la transparence de l’implant
en acrylique hydrophobe représenté par
l’Acrysof de chambre antérieure (Alcon)
en essai clinique depuis 6 ans. 
Il ne faut par ailleurs pas méconnaître le
retentissement du geste chirurgical qui
i név i tab lement  en t ra îne  une  per te
c e l l u l a i re  m i n i m a l e  d ’ e n v i ro n  3 0 0
cellules par la simple ouverture de la
chambre antérieure. Bien entendu en
cas de manipulat ions intraoculaires
traumatisantes et répétées telles par
exemple celles d’un déploiement et d’un
p o s i t i o nnemen t  d é l i ca t  d ’ i mp l an t
phaque, l’altération endothéliale qui en
d é c o u l e  e s t  m a j o r é e  e t  p e u t
n o t a b l e m e n t  d i m i n u e r  l e  c a p i t a l

B é a t r i c e  C o c h e n e r        

P r o f e s s e u r -  c h e f  d e  S e r v i c e  –  C H U  d e  B r e s t

Implants phaques : 
quel risque endothélial ?
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Figure 1 : GBR –Vivarte  (IOLTECH) 
à appuis angulaires (retiré du marché en raison de

complications endothéliales)

Figure 2 : Icare de 1° generation (CORNEAL)
À appuis angulaires (retiré du marché en raison de

complications endothéliales)

Figure 3 : Icare Evolution  (CORNEAL)
en évaluation, suspendu par l’alerte portant sur son

précurseur de 1° génération

Figure 4 : Acrysof de Chambre antérieure (ALCON)
à appuis angulaires

en évaluation multicentriques internationale

Figure 5 : ICL (STAAR) de chambre postérieure pré-cristallinien
(à distance de l’endothélium)

Figure 6 : Acryflex -Veryflex (OPHTEC-AMO) à support iriens 
Version pliable de l’Artisan de PMMA 

disposant de 12 ans de recul 

Figure 7 : Perte endothéliale induite par un implant de chambre antérieure à appuis angulaires (à un an d’intervalle) :
s’amorçant de règle en périphérie, dépistée par une mesure de microscopie spéculaire en 5 points. 
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cellulaire et par là même accélérer le
vieillissement cornéen futur. Ces consé-
quences préjudiciables de la chirurgie
sont souvent facilitées par l’existence
d’un endothélium préopératoire déjà
modifié dans sa qualité par un port de
lentilles de contact ancien et prolongé
volontiers observé chez les patients
porteurs de grandes amétropies qui sont
les candidats à cette implantation. 
L’examen de l ’endothé l ium do i t  se
c o n c e n t r e r  n o n  s e u l e m e n t  s u r  l e
comptage des cellules au centre de la
cornée mais également sur les quatre
points cardinaux périphériques ; où se
situe la réserve cellulaire. Cette règle
sera encore plus vra ie pour le  suiv i
postopératoire. De même, l’évaluation
ne devrait pas simplement porter sur la
dens i té  ce l lu la i re  mais  auss i  sur  la
morphologie des cellules, car les modifi-
cations qualitatives du tapis cellulaire
représentent des signes d’alerte sur la
souffrance de ces cellules précurseurs
de leur mort.  

•••••
Un même risque 
pour des implants 
différents ?

Comme il fut précédemment souligné,
rappelons qu’ i l  n’existe pas à cette
heure  d ’ implant  idéa l  reconnu ;  en
revanche le  r isque théor ique et  les
o b s e r v a t i o n s  r a p p o r t é e s  p l a c e n t
certains modèles d’implants dans une
position anatomique plus dangereuse
pour les structures anatomiques de
voisinage. Les plus concernés sont les
implants de chambre antérieure à appuis
angulaires qui s’exposent à un contact
direct de leurs haptiques avec l’angle
i r i d o - c o r n é e n  e t  a i n s i  p e u v e n t
occasionner en particulier en cas de
d e s s i n  o u  d e  t a i l l e  i n a d a p t é e  n o n
seulement des modifications iriennes
(avec ovalisation pupillaire, synéchies
et/  ou d ispers ion de p igment )  mais

également une altération de l ’endo-
thélium en regard. 
La liste des modèles d’implants de ce
concept ayant donné lieu à ce type de
c o m p l i c a t i o n s  s ’ e s t  r é c e m m e n t
allongée. Initiée dès les années 1980
a v e c  l e s  d i v e r s e s  g é n é r a t i o n s  d e
l ’ implant  ZB,  dont  en par t icu l ie r  le
dernier modèle fut le « ZB 5M », elle doit
compter désormais depuis mars 2007
l’implant GBR (développé par Ioltech)
et Newlife (version trifocale du GBR,
pour la compensation de la presbytie),
ainsi que l’Icare de première génération
(issu de la recherche Corneal). Si les
m o d i f i c a t i o n s  d e  l ’ i r i s  p o u v a i e n t
apparaître acceptables de part leur non
évolutivité apparente après leur instal-
lation (souvent autour de 3 mois après
implantation), la survenue de décom-
pensation endothéliale ne pouvait être
acceptable .  A ins i  sans conteste ,  i l
semble que le risque endothélial soit
signif icativement supérieur pour les
implants de chambre antérieure à appuis
angulaires. 
Cependant il ne faudrait pas ignorer le
danger potent ie l  que représente un
implant clippé à l’iris dont la proximité
endothéliale au niveau de sa zone de
f ixa t ion  en  cas  d ’ i r i s  bombée peut
e n t r a î n e r  d e s  m i c r o f r o t t e m e n t s
cornéens par le biais des pressions
exercées sur l’œil et/ ou combinées au
donésis de l’iris sous l’effet des anses
rigides. La décroissance cellulaire se
f e r a  a l o r s  d e  f a ç o n  i n s i d i e u s e  e t
progressive.
De même, la mise en place d’un implant
phaque de chambre postérieure d’une
taille excessive pourra occasionner par
la protusion i r ienne qu’ i l  indui t  une
d iminu t ion  ma jeure  de  la  chambre
antérieure et ainsi un rapprochement
du rideau irien et de l’implant trop près
de l’endothélium. Cette circonstance
est heureusement exceptionnelle.
Dans tous les cas, la dimension de la
chambre antérieure est cruciale et doit
ê t r e  l e  p a r a m è t r e  p r i m o r d i a l  à
considérer ; sachant que sa profondeur

doit être si possible appréciée au centre
et à la périphérie. I l  est admis qu’au
centre elle se doit d’être au moins de
3 mm pour  un  imp lan t  de  chambre
antérieure et de 2.8 mm pour un implant
de chambre postérieure. 

•••••
Les mesures 
de précaution 
qui s’imposent ?

Si la chirurgie réfractive cornéenne ne
peut désormais se dispenser d’outils
d’imagerie topographique, l’ implan-
tation phaque ne peut être conçue sans
le recours à des outils de mesure des
dimensions intraoculaires et de suivi
p o s t o p é r a t o i r e .  L a  m i c r o s c o p i e
s p é c u l a i re  e s t  l e  p re m i e r  e x a m e n
ind ispensab le  pu isqu ’e l l e  exp lo re
l ’endothé l ium cornéen,  re f le t  de la
vitalité de la cornée. Rappelons qu’il
est important de s’attacher en 5 points
de la cornée au comptage cellulaire mais
également à l’examen morphologique
des cellules. Il existe des seuils statis-
tiques de densité cellulaires selon les
âges qui sont utiles à connaître afin de
détecter les pertes non physiologiques.
Quoiqu’il en soit une perte de cellules de
plus de 300 cellules par mm2 en l’espace
de 6 moins représente une alerte. 
La première microscopie spéculaire doit
être préopératoire puis biannuelle. Il ne
faut pas négliger le premier comptage
postopératoire qui permet de mesurer
le traumatisme chirurgical. Il est admis
que celui-ci se situe régulièrement aux
alentour de 200 à 300 cellules. Le stress
chirurgical peut-être minimisé par un
grand soin apporté à l ’ inc is ion aux
manipulations intraoculaires (intérêt des
implantations par injecteur) et par la
g e s t i o n  p r é c a u t i o n n e u s e  d e s
substances viscoélastiques. 
Dans le climat actuel d’alarme sonnée
par la matériovigilance est imposé un
contrôle endothélial tous les 6 mois pour

I m p l a n t s  p h a q u e s  :  q u e l  r i s q u e  e n d o t h é l i a l  ?
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tous les types d’implants phaques de
chambre antérieure. I l  paraît recom-
mandable d’y associer si possible une
imager i e  i n t raocu la i re  capab le  de
visual iser les rapports anatomiques
entre l’implant et les structures voisines :
positionnement des anses, refoulement
i r is ,  d is tance ent re  endothé l ium et
implant (devant idéalement être égale
ou supérieure à 2 mm pour les implants
d e  c h a m b re  a n t é r i e u re ) ,  d i s t a n c e
implant cristall in (devant idéalement
être égale ou supérieure à 1.2 mm pour
l es  imp lan ts  phaques  de  chambre
postér ieure) ,  f lèche cr ista l l in ienne,
a n g l e s .  R é a l i s e r  u n e  s é q u e n c e
dynamique d’ images sous l ’effet de
l’accommodation offre une approche
de l’importance des variations de ces
distances en fonction du jeu pupillaire
(telle que la diminution de la profondeur
de chambre antérieure pouvant dange-
reusement  rapprocher  l ’ implant  de
l’endothélium). Caméra Scheimpflug,
échographies u l t rasonores à haute
fréquence et OCT permettent ce niveau
d’explorations avec certes des degrés
de performances variables. 
Que faire face à la découverte d’une
situation à risque ? Celle-ci peut être le
dépistage d’une variation endothéliale
dépassant la courbe physiologique ou
la découverte de modifications iriennes
ou encore la survenue de sensations de
fluctuations visuelles accompagnées
d’une gêne douloureuse. Se discute
alors bien sûr le retrait de l’implant mais
surtout le choix de la compensation
réfractive à son décours. En premier
l ieu i l  faudra expl iquer au patient le
risque encouru et le convaincre de la
nécessité de procéder à l’ablation de
cette lentille intraoculaire qui bien que
souvent lui  offrant l ’emmétropie est
c e p e n d a n t  s o u rc e  d ’ u n e  m e n a c e
anatomique sournoise que lui ne ressent
p a s .  D a n s  c e  c l i m a t  d e  g r a n d e
déception, le patient sera hostile à un
retour à des verres correcteurs et même
à des  len t i l l es  dont  l ’ in to lé rance a
régulièrement représenté le motif de la
chirurgie. Avec prudence doit être alors

réfléchi un geste d’échange. Le débat
p o u r r a i t  ê t r e  c o n d u i t  d e  l a  f a ç o n
suivante : 
• En cas de patient jeune au cristallin
clair et non encore presbyte, présentant
un endothélium au-delà de 1000 cellules
par mm2 il sera concevable de mettre
en place un autre modèle d’ implant
phaque s’écartant de l’endothélium et
de l’angle, en particulier un implant de
chambre postérieure. 

• En cas de patient parvenu à l’âge de
l a  p resby t i e  e t /ou  p résen tan t  une
amorce d’opacification cristallinienne
pourra être proposée une phacoexérèse
avec mise en place d’un implant intra-
sacculaire. Ce dernier pourra y compris
dans le domaine des amétropies fortes
être choisi, multifocal, si les puissances
c a l c u l é e s  a p p a r t i e n n e n t  à  c e l l e s
d i s p o n i b l e s  ( s e u l s  l e s  m o d è l e s
multifocaux en navette ou en 3 pièces
d’Acritec – Prodis (Acrylisa) proposent
d e s  p e t i t e s  p u i s s a n c e s  d e  0  à  1 0
dioptries en 2007). Il faudra dans tous
les  cas ,  su r tou t  lo rsqu ’un  imp lan t
monofocal est retenu bien informer le
patient des r isques encourus et des
modi f icat ions de l ’accommodat ion
i n d u i t e s .  E n  e f f e t ,  m ê m e  s i  u n e
correction en bascule est envisagée ou
au mieux une implantation multifocale,
j a m a i s  l e  p a t i e n t  g r a n d  m y o p e  n e
retrouvera la performance de près à
laquelle il était accoutumé. 

• Notons que l’explantation doit être
réalisée avec soin, en respectant au
mieux l’endothélium altéré ainsi que
l’iris : l’implant doit être mobilisé après
injection de visqueux, par rotation pour
l’extraire de l’angle puis découpage
dans un plan le plus horizontal possible
et en évitant enfin de léser l’endothélium
au voisinage de la porte d’entrée lors
de l ’ issue des f ragments aux bords
irréguliers. 

• La situation la plus délicate à gérer
est celle de la découverte d’une densité
endothéliale menaçante (inférieure à

800 cellules / mm2) laissant imaginer
une décompensation irréductible en cas
d’explantation. Il semble raisonnable
dans ce tableau de proposer une greffe
lamellaire postérieure endothéliale dont
la réalisation aujourd’hui est de mieux
en mieux contrôlée et peut être réalisée
dans le même temps de l’explantation
pour préserver la cornée du patient. 

• Il est bien sur concevable aux seuils
limites de densité cellulaire atteints de
réaliser un échange protégé de l’implant
en évoquant la possibilité de greffe à
d i s t a n c e  e n  c a s  d e  d é g r a d a t i o n
évolutive. Or, il est plus que probable
que chez un patient jeune un taux de
cellules inférieur à 1000 conduira inexo-
rablement à une perte de la  v i ta l i té
cornéenne. Le suivi doit donc demeurer
très étroit après le retrait de l’implant,
sachant que le geste de kératoplastie
endothéliale n’est possible que si le
stroma n’est pas infiltré par l’œdème
imposant une greffe transfixiante, au
parcours de récupération long et impré-
v is ib le chez un pat ient  in i t ia lement
satisfait par son implant. 

•••••
Le risque endothélial
pourra-t-il être
prévenu ?

Riche de l ’expérience du passé et à
l’appui des facteurs de risque que nous
venons de mettre en exergue, peuvent
être dégagées des conditions d’implan-
tation futures à respecter afin de garantir
une implantat ion p lus sécur isée.  I l
s’agira en particulier de n’autoriser une
détermination de la taille de la lentille
qu’à partir d’une imagerie intraoculaire
fournissant les dimensions des espaces
intraoculaires et permettant peut-être
bientôt une vraie adaptation sur mesures
de chaque lenti l le. Outre la détermi-
nation des diamètres des sulcus il faudra
apprécier la conformation de l’iris et
é l im ine r  pa r  exemple  l es  yeux  aux

I m p l a n t s  p h a q u e s  :  q u e l  r i s q u e  e n d o t h é l i a l  ?



38 N°111 - Tome 13 - janvier 2008 - RéfleXions Ophtalmologiques

profondeurs de chambre de plus de
3 mm ma is  p résen tan t  un  i r i s  t rop
convexe ou trop concave. L’évaluation
o p t i m a l e  s e r a i t  d ’ a c c é d e r  à  u n e
dynamique de l’accommodation rendant
c o m p t e  d e s  c h a n g e m e n t s  d e s
structures du segment antérieur et de
leurs rapports les unes avec les autres.  
Il restera à définir quel sera l’implant
idéal ? En terme de localisation, il est
logique de penser qu’en s’écartant de
l ’endothél ium en le posit ionnant en
chambre postérieure sera minimisé le
risque de léser ce dernier. Concernant
le biomatériau, la volonté de réduire la

taille des incisions conduit à recourir à
des produits souples sans qu’ai encore
été démontré lequel est le mieux toléré
dans cette localisation précristallinienne
(acrylique hydrophile ou hydrophobe,
silicone ?). Il est possible par exemple
que le silicone qui constitue les implants
clippés à l’iris de dernière génération
soit la source de dépôts par mécanisme
toxique.  Sur  le  p lan théor ique peut
également se poser la question d’une
stabilité de tous ces implants flexibles
dans leur comportement intraoculaire
sous l’effet du jeu accommodatif..
En synthèse et pour rappel, dans l’état

actuel de nos connaissances le constat
peut être ainsi établi : un recul de 12
ans pour l’artisan clippé de PMMA et
de 4 ans pour son modèle pliable en
silicone en faveur de l’innocuité de ce
modèle sur la cornée. Il en est de même
p o u r  l e  c o n c e p t  d e  c o l l a m è r e  d e
chambre postérieure avec un recul de 8
ans. L’alerte véritable porte sur la famille
des implants de chambre antérieure à
appuis angulaires, sachant cependant
que  l e  recu l  conce r nan t  l ’Ac r yso f
phaque est de 6 ans sans observation
d’altération endothéliale. 

Conflits d’intérêts : aucun

I m p l a n t s  p h a q u e s  :  q u e l  r i s q u e  e n d o t h é l i a l  ?
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CIBA Vision lance DAILIES AquaComfort Plus, première lentille à hydratation active

Aujourd’hui, CIBA Vision crée la première lentille journalière avec système d’hydratation Triple Action activé par le clignement !
L’agent hydratant contenu à l’intérieur hydrate la surface de la lentille à chaque clignement de paupière, soit 14 000 fois
par jour !

Unique, le système d'hydratation Triple Action de DAILIES® AquaComfort Plus™ offre un confort de port supérieur grâce à 3 agents hydratants qui agissent
en synergie pour :

1.  Lubrifier avec un nouvel agent très doux pour un confort immédiat à la pose (Hydroxy Propylmethyl Cellulose)
2.  Hydrater avec un nouvel agent mouillant hydrophile pour maintenir les lentilles hydratées tout au long de la journée (Polyethylene Glycol)
3.  Rafraîchir grâce à un agent hydratant activé à chaque clignement de paupière pour un confort jusqu’en fin de journée (alcool Polyvinylique)

D’après un communiqué de presse de Ciba Vision

R E N C O N T R E S . . .
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C
ette patiente, coiffeuse, âgée de
40 ans porte des lentilles souples
à remplacement mensuel pour une

hypermétropie de +1,50 dioptries ODG.
L’entretien est réalisé avec un massage
régulier et un produit multifonction à base
de PHMB. Elle se plaint d’être obligée de
renouveler ses lentilles tous les 15 jours
maximum en raison d’une gêne oculaire
et d’une moins bonne acuité visuelle .
L’acuité visuelle est de 10/10 à chaque
œi l ,  e t  l ’é tat  de sur face des lent i l les
identiques des chaque coté montre de
multiples dépôts grisâtres. Au retrait des
l e n t i l l e s ,  l a  c o r n é e  e s t  s t r i c t e m e n t
normale :  pas d’at te inte  épi thé l ia le ,
stroma et endothélium normaux.
Quelle est l’origine de ces dépôts sur
les lentilles responsables de cette gêne ?
Quelle est la conduite à tenir ? 

F l o r e n c e  M a l e t       

C H U  P e l l e g r i n  -  B o r d e a u x

Profession et lentille...

Réponse :

Dépôts de laque liées à sa profession de coiffeuse. Un changement dans d’entretien des lentilles sera peu efficace. 
Un renouvellement très fréquent des lentilles avec prescription de lentilles jetables journalières est la solution la plus adaptée.

R E N C O N T R E S . . .

Lentilles mensuelles toriques et multifocales : 
2 extensions de gamme Proclear Toric XR et Proclear Multifocal XR

Depuis cet été il était possible de corriger les astigmates présentant des cylindres jusqu’à -5,75d en lentilles mensuelles grâce à
Proclear Toric XR, extension de la lentille Proclear Toric de CooperVision. 

C’est maintenant au tour des presbytes de bénéficier de corrections inédites en lentilles mensuelles. Proclear Multifocal est maintenant disponible pour les
presbytes de -20,00 à +20,00…toujours en lentilles mensuelles ! (additions +1.00, +1.50, +2.00, +2.50d).

Ces deux nouveautés, très attendues par l’ensemble de la profession, placent tout simplement Proclear Toric et Proclear Multifocal dans une nouvelle dimension :
l’offre la plus large pour les astigmates et les presbytes.

D’après un communiqué de presse de CooperVision
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