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La Société Tunisienne d'Ophtalmologie organise cette année son 4leme
congres quiaura lieu du 29 Février au 2 Mars 2024 a 'Hétel Mévenpick de Tunis.

Le rapport 2024 « la chirurgie de la cataracte » confié cette année aux
ser-vices dophtalmologie de U'hdpital Universitaire Mohamed Taher Maamouri
de Nabeul et de U'hopital universitaire Tahar Sfar de Mahdia avec une coordina-
tion assurée par le Professeur Walid Zbiba et le Professeur Riadh Messouad.
Nous les remercions pour les efforts consentis.

Le programme comprend de nombreuses conférences scientifiques
portant sur tous les domaines de lophtalmologie. Des séances a theme sont
égale- ment dédiées aux orthoptistes et aux infirmiers en ophtalmologie.

Toutes les associations Tunisiennes de surspécialités seront repré-
sentées, avec des sessions dédiées. Des cours ainsi que des ateliers de for-
mations sont programmés. Des sessions sont également dédiées au volet ju-
ridique ainsi qu'a la fiscalité.

Plusieurs sessions communes avec les autres sociétés savantes tuni-
siennes sont programmeées.

Déminents Ophtalmologistes de pays Maghrébins, Arabes, Africains
et Euro- péens sont également invités afin déchanger les compétences mais
aussi de faire connaitre lophtalmologie Tunisienne qui est actuellement a la
pointe du progres. Nous espérons gque notre congrés sera aussi une occasion
pour leurs faire découvrir larichesse de notre patrimoine historique et culturel.

Enfin, tous les membres du bureau de la Société Tunisienne d'Ophtal-
mologie vous attendent avec plaisir des le jeudi matin et vous souhaitent un ex-
cellent congres.

Cordialement,

Pr Mohamed GHORBEL
Président de la STO







ARTICLE ORIGINAL

Severe microbial keratitis: Epidemiological, clinical and microbiological features

Kmiha Rim*, Ben Hadj Khlifa Mohamed, Gouider Dhouha, Hachicha Firas, Bouguila Hedi, Chebbi Amel

Service C, Institut Hedi Raies d'Ophtalmologie de Tunis, Tunisie.

Mots-clés

Abces, cornée, épidé-
miologie, microbio-
logie

Key-words

Abscess, cornea,
epidemiology. micro-
biology

Les abcés de cornée ou les kératites infectieuses sont des af-

Résumé

But. Etudier les facteurs de risques, les différents aspects cliniques et les éléments du diagnostic microbiologique des abces
cornéens graves.

Patients et méthodes. Etude rétrospective portant sur 123 patients hospitalisés pour abces cornéen grave, a linstitut Hédi
Raies dophtalmologie, sur une période de 10 ans allant de Janvier 2012 a Mai 2022.

Résultats. L'dge moyen de nos patients était de 50.6 ans. Les principaux facteurs de risque étaient la pathologie de surface
oculaire (41,4%) et les traumatismes oculaires (20,3%). Les signes fonctionnels les plus récurrents étaient le flou visuel
(76%). la douleur oculaire (71%). la rougeur oculaire (67%) et la photophobie (15%). L'acuité visuelle initiale était inférieure a
1/10 dans 90.1% des cas. L'abces de cornée était central dans 79% des cas et périphérique dans 21% des cas. La taille moyenne
de l'abces était de 4,1 mm et 50% des abces avaient une taille supérieure ou égale a 4 mm. Les cultures ont isolé des cocci
gram positif (71,2%). des bacille gram négatif (23.7%) et des abcés mycosiques (7.5%).

Conclusion. Les abcés cornéens sont a lorigine de complications graves et de séquelles menacgant de cécité. Le pronostic
dépend du terrain, des aspects cliniques et microbiologiques, il ne peut étre amélioré que par un diagnostic précoce et un
traitement adapté aux résultats microbiologiques.

Abstract

Aim. To investigate the risk factors, various clinical aspects, and elements of microbiological diagnosis of severe corneal
abscesses.

Patients and methods. A retrospective study involving 123 patients hospitalized for severe corneal abscesses at the Hedi
Raies Institute of Ophthalmology (Tunis, Tunisia) over a 10-year period from January 2012 to May 2022.

Results. The mean age of our patients was 50.6 years. The main risk factors were ocular surface pathology (41.4%) and ocular
trauma (20.3%). The most common functional symptoms were blurred vision (76%). ocular pain (71%). ocular redness (67%).
and photophobia (15%). The initial visual acuity was less than 1/10 in 90.1% of cases. The corneal abscess was central in 79% of
cases and peripheralin 21% of cases. The average size of the abscess was 4.1mm, with 50% of abscesses having a size greater
than or equal to 4 mm. Cultures isolated gram-positive cocci (71.2%). gram-negative bacilli (23.7%). and fungal abscesses
(7.5%).

Conclusion. Corneal abscesses lead to serious complications threatening blindness. Prognosis depends on the clinical and
microbiological aspects, and can only be improved by early diagnosis and treatment tailored to microbiological findings.

Nous avons mené une étude rétrospective descrip-
tive portant sur 123 patients hospitalisés pour abcés cor-
néen grave a linstitut dophtalmologie de Tunis. sur

fections fréquentes et graves, constituant l'une des principales
causes de cécité d'origine cornéenne. Ils constituent un véritable
probléme de santé publique. de par leur fréquence et leur gravité
potentielle [1]. Leur diagnostic positif est généralement facile, les
signes cliniques peuvent orienter vers le germe en cause mais ne
sont pas toujours spécifiques dou lintérét du diagnostic micro-
biologique. Malgré des mesures de prise en charge précoce et
les avancées récentes dans les traitements, les abcés cornéens
continuent a causer des complications graves et des séquelles,
menacant a la fois le pronostic fonctionnel et anatomique.

Vu labsence de données épidémiologiques locales récentes,
nous avons mené une étude dont lobjectif était d'analyser le pro-
fil épidémio-clinique et les aspects microbiologiques des abcés
cornéens en Tunisie.

*Auteur correspondant:

Rim Kmiha

E-mail: rim.kmiha@gmail.com

Service C, Institut Hedi Raies d' Ophtalmologie de Tunis, Tunisie

une période de 10 ans allant de Janvier 2012 a Mai 2022.
Tous nos patients ont bénéficié d'un interrogatoire préci-
sant lage. le sexe. les facteurs de risque locaux et géné-
raux, les signes fonctionnels et le délai de prise en charge.
Un examen ophtalmologique complet. bilatéral et comparatif
a été pratiqué chez tous nos patients, comportant une mesure
de lacuité visuelle, un examen des annexes avec vérification de
la perméabilité des voies lacrymales, un examen biomicros-
copique du segment antérieur et un examen du fond de leeil.
Nous avons inclus dans notre étude les abces de cornée pré-
sentant des critéres de gravité locaux a savoir : taille supé-
rieure a 2 mm., localisation centrale, infiltration stromale pro-
fonde, tyndall de chambre antérieure supérieur a une croix,
perforation, endophtalmie. abcés sur greffe de cornée ou



des critéres de gravité généraux : monophtalme, immunodépres-
sion (diabete, corticothérapie...). Les kératites immunitaires et les
ulceres cornéens non infectieux ont été exclus.

Tous les patients ont eu un prélevement conjonctival. Un préleve-
ment cornéen bactériologique. mycologique et parasitologique a
été également pratiqué le jour de l'admission par le médecin oph-
talmologiste. Nous avons effectué un grattage cornéen profond
des berges et du fond de la ésion aprés instillation d'un collyre
anesthésique, a laide d'un écouvillon stérile humidifié ou d'un
scarificateur de Desmares stérile. Les lentilles de contact, les Li-
quides de conservation des lentilles et les boitiers ont été adres-
sés au laboratoire pour examen bactériologique. mycologique et
parasitologique. Siun germe a été isolé, sa sensibilité aux anti-
biotiques a été testée.

Les données épidémiologiques, cliniques et microbiologiques ont
été saisies et analysées au moyen du Logiciel Statistical Package
for Social Sciences (SPSS).

Notre étude a porté sur 123 patients (124 yeux) dont l'atteinte était
unilatérale dans 122 cas et bilatérale dans 1cas. L'dge moyen de
nos patients était de 50,6 ans [2-98 ans). Nos patients étaient ré-
partis en 64 femmes (52%) et 59 hommes (48 %).

Le délai moyen de consultation était de 12,4 jours avec des ex-
trémes allant de 1a 45 jours.

Les principaux facteurs de risque identifiés étaient la pathologie
de surface oculaire dans 51 cas (41.4%). le traumatisme cornéen
dans 25 cas (20.3%) dont 64% étaient dorigine végétale, limmuno-
dépressiondans 16.2% des cas. le port de lentilles de contact dans
17 cas (13.8%). les antécédents de chirurgie oculaire dans 15 cas
(12.1%) dont 10 cas de chirurgie de la cataracte et 5 cas de kéra-
toplastie transfixante.

Les signes fonctionnels motivant les patients a consulter étaient
le flou visuel (76%). la douleur oculaire (71%). la rougeur oculaire
(67%). la photophobie (15%). le larmoiement (10%) et la sensation
de corps étranger (5.3%).

L'acuité visuelle initiale était chiffrable chez 121 patients et difficile
a mesurer chez deux enfants et dans 90,1% des cas, cette acuité
visuelle était inférieure a1/10.

L'abcés de cornée avait une localisation centrale dans 79% des
cas. Lataille moyenne de l'abces était de 4,1 mm et 50% des abces
avaient une taille supérieure ou égale a 4 mm (Figure 1).
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L'abces infiltrait plus de la moitié de épaisseur stromale dans
43,5% des cas. Une atteinte du segment antérieur était présente
dans 66.9% des yeux, avec un hypopion dans 50,8% des cas. Nous
avons noté 12 cas dendophtalmie et 2 cas de panophtalmie.

Sur les 114 grattages cornéens effectués, les cultures étaient po-
sitives dans 48.2% des cas (55 yeux). Trois groupes de germes ont
été isolés : les cocci gram positif dans 71.4% des cas dont 35% de

Staphylocoques epidermidis et 26,3% de Streptocoques pneumo-
niae, les bacilles gram négatif dans 28.5% des cas dont 78.5% de
Pseudomonas et les abcés mycosiques dans 11 % des cas (6 yeux)
dont 4 cas de Candida Albicans et 2 de fusarium. L'analyse des
germes isolés en fonction des facteurs de risque montrait une
prédominance des cocci gram positif retrouvés dans 71.8% des
pathologies de surface oculaire, dans 83.3% des chirurgies ocu-
laires, 76,9% des traumatismes et 69,.2% des patients immunodé-
primés (Tableaul).

Analyse des germes en fonction des facteurs de risque

Groupe de Nombre de

Facteurs de risque Pourcentage (%)
germes cas
CGP* 23 71.8
Pathologie de surface BGN™* 8 25
Fongique 1 3.1
CGP 10 76.9
Traumatismes
Fongique 3 23
CGP 10 83.3
Chirurgie du SA
BGN 2 16.6
CGP 1 10
Lentilles de contact
BGN 9 90
CGP 9 69.2
Immunodépression BGN 2 15.3
Fongique 2 15,3

*CGP: Cocci Gram Positifs
**BGN : Bacilles Gram Négatifs

Les abces cornéens constituent une cause majeure de perte vi-
suelle dans le monde. Vue la variation de leurs profils épidémio-
logiques en fonction de la localisation géographique, des mises
a jour régionales régulieres sont nécessaires. Dans ce contexte,
nous avons mené une étude Tunisienne rétrospective sur les ab-
cés cornéens graves afin de déterminer leurs profils épidémio-
logique, facteurs de risque, caractéristiques cliniques et agents
étiologiques. Sachant que lévolution anatomique et fonction-
nelle ainsi que le pronostic des kératites infectieuses dépendent
essentiellement de la présence de critéres de gravité [2]. notre
étude ne s'est intéressée quaux patients dont la gravité de l'in-
fection cornéenne a nécessité une hospitalisation en urgence.
Les abcés cornéens touchent toutes les tranches d'age, avec une
prédilectionpourlesadultesentre30a60ans[2-4]. Dansnotre sé-
rie, lage moyen de nos patients était de 50.6 ans. Cela est attribué
aux facteurs de risque sous-jacents tels que pathologies de sur-
faceetlestraumatismesoculairesassociésacegroupedéageactif.
La principale cause prédisposant aux abcés cornéens retrou-
vée dans notre série était la présence d'une pathologie de sur-
face oculaire (40,1%) ce qui concorde avec la littérature [5]. En
effet, les pathologies chroniques de surface oculaire favorisent
la virulence des germes en affaiblissant les mécanismes de dé-
fense de la cornée par la détérioration de la barriére épithéliale.
Dans notre étude. 17 cas (13.8%) portaient des lentilles de contact.
Ce résultat est comparable a étude de Mahjoub qui a rapporté



une incidence de 12% [6]. Ceci confirme que le port des lentilles de
contact devient un facteur de risque important dans les pays en
voie de développement, principalement en raison de l'urbanisa-
tion croissante. L'incidence et le profil évolutif de ces abcés cor-
néens sur lentille de contact dépendent de plusieurs paramétres
notamment les matériaux, le type et la durée de port [7].

Les antécédents de chirurgie oculaire représentent également
un facteur de risque important de kératites infectieuses [8-10].
essentiellement la chirurgie du segment antérieur qui a été trou-
vée dans 12.1% des cas dans notre série. Cette prévalence serait
attribuée a plusieurs facteurs associés a la chirurgie tels que les
érosions épithéliales, la persistance de monofilaments cassés,
l'usage inapproprié d'antibiotiques et de corticoides en post opé-
ratoire.

Dans notre série, le délai moyen de consultation était de 12.4
jours. En effet certains auteurs ont rapporté que le délai diagnos-
tique était un facteur pronostic important [11.12]. Selon Darugar
[1. le délai moyen de consultation était de 14 jours et il varie se-
lon les facteurs de risque : 3 jours chez les porteurs de lentilles
de contact, 8 jours en cas de chirurgie du segment antérieur et 9.3
jours en cas de pathologie de surface.

Le taux de positivité des prélévements cornéens dans notre
étude était de 48.2%. ce qui était similaire aux études d'Otri et al.
au Royaume-Uni (41%) [13] et Omar et al. dans les zones urbaines
malaisiennes (47.5%) [14]. et inférieures aux taux élevés de positi-
vité dans les études aux Etats-Unis (82%) [15] et en Nouvelle-Zé-
lande (71%) [16]. La taille de l'abces. la technique de grattage cor-
néen, l'utilisation d'anesthésiques topiques lors du prélevement,
les méthodes de culture, les types d'organismes responsables,
les différents types de milieux de culture et le traitement antibio-
tique avant le grattage cornéen pourraient étre les raisons contri-
buant a cette variation [17].

Semblable a plusieurs études, les kératites bactériennes étaient
les plus fréquentes dans notre série, avec une prédominance des
Cocci gram positif dans 71.4% des cas. Le staphylocoque (26.2%)
et le pseudomonas (23.7%) étaient les germes les plus fréquem-
ment isolés. Les kératites fongiques représentaient 11% des cas
seulement. Cette répartition des germes est variable selon les
séries et dépendrait probablement du climat et de la localisation
géographique et des facteurs de risques sous-jacents : le pseu-
domonas et les mycoses seraient plus répondus dans les régions
chaudes du sud alors que les Cocci gram positive seraient prédo-
minants au nord [17.18]. d'autant plus en présence d'une patholo-
gie de surface oculaire. d'une chirurgie du segment antérieur ou
d'un traumatisme comme dans notre étude [5,17-20].

Les résultats de notre étude montrent que les abces cornéens
restent un défi clinique majeur, avec des conséquences potentiel-
lement dévastatrices sur la vision des patients.

Les facteurs de risque identifiés incluent notamment les patho-
logies de surface oculaire, les traumatismes cornéens, le port de
lentilles de contact et les antécédents de chirurgie oculaire. Le
délai de consultation reste un élément crucial. influencant le pro-
nostic et 'évolution de la maladie.

En définitive, cette étude souligne l'importance de la sensibilisa-
tion, de la prévention et de la recherche continue dans le domaine
des kératites infectieuses, afin de mieux comprendre leur épidé-
miologie. leurs mécanismes pathogénes et d'améliorer les stra-
tégies de prise en charge pour réduire l'impact de cette affection
sur la santé oculaire et la qualité de vie des patients.

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d'intérét en rapport avec
cet article.
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Résumé

Problématique. Les neuropathies optiques traumatiques peuvent souvent passer inapercues devant la complexité des lé-
sions, ladmission des patients en réanimation et lexamen ophtalmologique souvent incomplet devant la difficulté de lexa-
men en situation post traumatique,

Objectif du travail. Evaluer limportance de l'examen clinique ainsi que des explorations neuro-ophtalmologiques dans le
diagnostic de la neuropathie optique traumatique.

Méthodes. Il s'agit d'une étude rétrospective descriptive, menée sur 25 patients ayant été adressés a 'hopital Mongi Slim de
LaMarsa pour une suspicion de neuropathie optique traumatique. Tous les patients ont eu un examen ophtalmologique com-
plet avec un interrogatoire minutieux. Des explorations ont été pratiquées au besoin : tomographie par cohérence optique,
champs visuel, potentiels évogqués visuels, tomodensitométrie et échographie oculaire en mode B.

Résultats. Notre étude a recensé 16 cas de NOT avec une majorité dhommes de la trentaine, victimes d'accidents de la circu-
lation occasionnant des traumatismes a mécanisme indirect. Il y avait un retard de consultation avec un délai moyen de 60
jours. L'acuité visuelle moyenne était de 1/16 et la réalisation du DPAR était absente dans la moitié des cas. Les PEV qui ont
permis de retenir le diagnostic de NOT en cas de doute.

Conclusion. La neuropathie optique traumatique nécessite une démarche diagnostique bien élaborée comportant un exa-
men ophtalmologique rigoureux pour un diagnostic précoce et certain.

Abstract

Problematic. Traumatic optic neuropathy (TON) can often go undetected due to the complexity of the lesions, the admission of
patients to intensive care and the often-incomplete ophthalmological examination in post-traumatic situations.

Aim. To evaluate the importance of clinical examination and neuro-ophthalmological investigations in the diagnosis of trau-
matic optic neuropathy.

Methods. We conducted a retrospective descriptive study of 25 patients referred to Mongi Slim Hospital for suspected trau-
matic optic neuropathy. All patients underwent a complete ophthalmological examination. Investigations were carried out as
required: optical coherence tomography. visual fields, visual evoked potentials, computed tomography and B-mode ocular
ultrasound.

Results. Our study identified 16 cases of NOT, with a majority of men in their thirties, victims of traffic accidents causing trau-
ma with an indirect mechanism. There was a delay in consultation, with an average delay of 60 days. Mean visual acuity was
1/16. and RAPD was not performed in half the cases. In cases of doubt, the diagnosis of NOT is made on the basis of VEP.
Conclusion. Traumatic optic neuropathy. a potentially blinding pathology. requires a well-developed diagnostic approach.
including a complete ophthalmological examination and targeted complementary examinations for an early and certain dia-
gnosis.

Cependant, lophtalmologiste est parfois confronté a une difficul -
té diagnostique devant des cas de baisse de vision isolée ou en-

La neuropathie optique traumatique est une complication grave
des traumatismes craniens et/ou orbitaires. Les lésions indi-
rectes du nerf optique se produisent par la transmission des
forces de compression depuis les os de l'orbite a 'apex orbitaire
et au canal optigue a la suite d'un traumatisme cranien contusif.
Les lésions directes du nerf optique sont dues a la rupture anato-
mique des fibres nerveuses a la suite d'un traumatisme orbitaire
pénétrant, de la présence de fragments osseux dans le canal op-
tique ou d'hématomes de la gaine du nerf optique (1). Le diagnostic
de la NQOT est essentiellement clinique, orienté par les circons-
tances et le type du traumatisme. Il peut étre évident devant une
baisse de vision post-traumatique associée a un déficit pupillaire
afférent relatif (DPAR) a fortiori s'il existe une atteinte du canal
optique ou du nerf optique au scanner orbito-cérébral.
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core des lésions complexes retardant le diagnostic. L'examen des
potentiels évoqués visuels (PEV) est un bon facteur pronostique
bien que le meilleurindicateur reste lamesure de l'acuité visuelle.
L'objectif de ce travail était dévaluer limportance de lexamen cli-
nique ainsique des explorations neuro-ophtalmologiques dans le
diagnostic de la neuropathie optique traumatique.

Nous avons mené une étude descriptive, rétrospective entre 2020
et 2023, incluant des patients suivis pour suspicion de neuropathie
optique traumatique se présentant par une altération de la fonc-
tion visuelle post-traumatique (Baisse de l'acuité visuelle et/ou



altération de la vision des couleurs et/ou anomalie du champ vi-
suel) avec une absence de cause évidente a la baisse de vision a
lexamen ophtalmologique ou en cas de lésions complexes avec
anamnése en faveur d'une NOT.

Nous n‘avons pas inclus les patients :

- Présentant une neuropathie optique inflammatoire, héréditaire,
ischémique ou toxique ;

- Ayant eu untraumatisme datant de plusdunan;

- Utilisant ou ayant utilisé dans les trois derniers mois des médi-
caments pouvant étre en cause d'une neuropathie optique toxique
- Présentant un glaucome;

- Présentant un éclatement du globe.

Nous avons exclu les traumatismes oculaires avec examen oph-
talmologique sans anomalies.

Chaque sujet a bénéficié d'un examen ophtalmologique complet
bilatéral, dune mesure de lacuité visuelle, de létude de locu-
lomotricité, de létude des réflexes pupillaires, de lexamen du
segment antérieur et des annexes ainsi que du fond deeil. Les
examens complémentaires ont été pratiqués au besoin : Tomo-
densitométrie cérébrale (TDM-c), tomographie par cohérence
optique (OCT), échographie oculaire en mode B et potentiels évo-
qués visuels.

Caractéristiques de la population étudiée

Les cas étaient représentés par vingt-quatre hommes et une
femme, dgés de 4 a72 ans, avec un 4ge médian de 30 ans.

Caractéristiques du traumatisme

L'événement traumatique sétait présenté par 10 accidents de la
circulation, 9 agressions, 4 accidents domestiques et un accident
de travail. Les traumatismes indirects représentaient 96% contre
4% de traumatismes directs. Les traumatismes a mécanisme in-
direct étaient les plus fréquents et représentaient 96% contre 4%
de traumatismes directs. Le délai moyen de consultation était de
41 jours.

Acuité visuelle

La moyenne de la meilleure acuité visuelle corrigée sur la série
des patients chez qui nous avons confirmé le diagnostic de NOT
était de 1/50 ce qui équivaut au décompte des doigts a un métre.

Oculomotricité intrinséque et extrinséque

Le déficit pupillaire afférent relatif a été recherché dans 41% des
cas. Pour les cas de NOT confirmée, le DPAR n'a pas été réalisé
dans la moitié des cas. Il a été recherché chez 8 patients et pré-
sent dans 4 cas. L'étude de loculomotricité extrinseque a révélé
une paralysie oculomotrice dans deux cas.

Examen biomicroscopique

Segment antérieur

L'étude de l'examen biomicroscopique a montré au niveau du seg-
ment antérieur, un examen normal dans la majorité des cas (92%).
une rupture sphinctérienne dans un cas et une plaie de la cornée
dansun cas.

Segment postérieur

Le fond d'oeil était normal dans 20 cas (83.3%) dont 12 cas de NOT
confirmés. Il a montré une péaleur papillaire dans trois cas et une
maculopathie dans un cas.

Tomodensitométrie cérébrale et du massif facial

Vingt-quatre patients ont bénéficié d'une tomodensitométrie a la

suite du traumatisme (96%).

En dehors des lésions cérébrales, les lésions orbitaires retrou-
vées étaient des fractures orbitaires diverses non spécifiées chez
5patientsetunefractureducanaloptiquechezunpatient (Figure1).

Fracture du canal optique sur une coupe TDM (fléche bleue).

Tomographie par cohérence optique

L'OCT a été pratiquée pour un seul patient dans notre série, révé-
lant une maculopathie post-traumatique (Figure 2).

0CT maculaire montrant une diminution de lépaisseur fovéolaire
et désorganisation de la rétine externe.

Echographie oculaire en mode B

Une échographie oculaire en mode B a été pratiquée chez 3 pa-
tients. Une avulsion du nerf optique a été découverte dans un
cas. Il s'agissait d'un enfant 4gé de 4 ans, victime d'un accident
domestique. L'acuité visuelle était limitée a la perception des



mouvements des mains avec un DPAR douteux. Le FO a montré
une hémorragie dans le vitré. Le diagnostic d'avulsion du nerf op-
tique était retenu devant l'aspect échographique d'hypoéchogéni-
cité en arriére de la téte du nerf optique (Figure 3).

Echographie oculaire en mode B de l'eil gauche d'une avulsion
du nerf optique.

Potentiels évoqués visuels

Les PEV ont été pratiqués dans 23 cas. Dans 8 cas. ils sont reve-
nus normaux et ils ont montré une atteinte cadrant avec une neu-
ropathie optique dans 14 cas (Figure 4). Une amblyopie par ani-
so-métropie a été confirmée dans un cas.

Confirmation diagnostique de la NOT

Sur 25 patients adressés pour suspicion de neuropathie optique
traumatique, 16 patients ont été confirmés atteints.

Traitement

Un traitement a été administré chez 12 patients. Il a consisté dans
tous les cas en une corticothérapie:

Par voie intra-veineuse (3 a 5 boli de méthylprednisolone a la
dose de 500mg) chez 9 patients et par voie orale a ladose de Tmg/
kg/jour chez 3 patients.

La neuropathie optique traumatique, par contusion ou section du
nerf optique, est une cause fréguente de baisse d'acuité visuelle
rapportée par les patients victimes de traumatisme cranien ou
maxillofacial.

Lamajorité des patients de notre étude avaient moins de 30 ans et
étaient de sexe masculin conformément aux études précédentes
(1.2). Les accidents de circulation étaient la principale cause de
neuropathie optique traumatique dans notre étude, des résultats
similaires sont retrouvés dans les données de la littérature (3).
La majorité des patients atteints de NOT se présentent avec une
perte de vision. Nous avons donc étudié l'acuité visuelle et nous
avons retrouvé sur les 16 cas de NOT une moyenne d'acuité vi-
suelle de 1/50 ce qui équivaut au décompte des doigts a un métre
avec des extrémes allant de l'absence de perception lumineuse
jusqu'a 3/10.

Une étude britannique menée sur 23 patients a montré que l'acuité
visuelle a la suite dune neuropathie optique traumatique variait
entre labsence de perception lumineuse et 2/10 (1.3).

La mesure de l'acuité visuelle reste la base de l'examen ophtal-
mologique d'un patient victime de traumatisme. Cependant, cet
examen est souvent compromis par un état d'inconscience et des
lésions associées (4).

L'examen doit étre systématiquement complété par la recherche
d'un réflexe photomoteur anormal qui constitue le signe clinique
le plus fiable et le plus objectif chez les patients présentant sur-
tout des troubles de la conscience.
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FEV fNlazhz 2mis Ve Re=0 FEV damier 80 DS Ve-80) fm=0 PEJVdamieriX mntSs Ve Rej=d
00 w=mud (== V") CO atrrusd
7| 1
e ellaas| /8
6] !:
L R T
..[I.’\ — . B
BN LR Vit e HEEERaI
g E—
' 8 X X . s xr 1 - X o .
PEV flashs Orm S1a V=25 Res( PEVdamier&d 1nS4e Vee8d Res0 PEVdomieriS OmnSis Vele34 Relcd
OO0 st AL E O0 et AWM S 00 strade TRALMAT -
‘l v Iv.'l
| | {\
| N [ B D A 2l N s e
x ™ - . ]
| /[T " Mg HEEE B R HE R
y ) R \ \ ~ 4| wi] 3] o \
1/ ." é“ I f | " ; 'F .
A | \ \J | \ / A ,
v | -’ RS LR & I\
l‘ I‘g 1 é 'H\ m { \ Y=L 5] f \
com olpa—ti— T = T Loer s ftapulye—t N = B N - =
\ 2| v ma ~ ) g\
| " \ \ A ",I 3 | wre] e é \ N et e : ;;-l al -\-E]m ; P o va
| L | B ".l \ E
\ ly "\. / V -
A i

Diminution de l'amplitude des PEV Flash sur l'eeil droit.



Le DPAR peut étre absent en cas de neuropathie optique bilatérale
ou bien en cas de paralysie du nerf oculomoteur. Cet examen peut
étre difficile devant un patient non-coopérant en contexte post
traumatique ainsi qu'en cas de médication aux morphiniques (4).
Au cours de notre étude, le DPAR a été recherché dans unique-
ment la moitié des cas de NOT. On souligne ainsi le fait que la re-
cherche du DPAR est souvent omise que ce soit par un examen
rendu difficile ou bien du fait d'un simple oubli.

L'examen du fond d'eeil apparait initialement normal si la lésion
n'atteint pas la rétine et/ou le nerf optique antérieur. Cependant,
la papille devient ensuite pale et atrophiée (5).

Dansune étude menée sur 27 patients atteints de NOT, 89% avaient
un fond d'eeil normal (6).

Les potentiels évoqués visuels (PEV) sont particulierement utiles
chez les patients obnubilés par leur lésion initiale, dont les ré-
ponses pupillaires ne sont pas fiables et/ou dans les cas de NOT
bilatérale. Ils offrent une évaluation objective de lintégrité élec-
trophysiologique du nerf optique et des voies visuelles, revétent
donc une importance capitale en contexte médico-légal. Il a été
prouvé que les PEV sont spécifiques (97%) et sensibles (100%)
pour diagnostiquer les lésions afférentes des voies visuelles. Les
PEV flash ont été décrits comme étant précis pour prédire lacuité
visuelle finale dans la littérature. L'atteinte se manifeste par une
réduction de l'amplitude et un allongement de la latence de londe
P2 dans les PEV flash (7.8).

Dans notre série, les PEV ont confirmé le diagnostic dans 14 cas
sur un total de 16 PEV pratiqués. Cependant, nous n'avons pas de
suivi afin dévaluer lacuité visuelle a long terme.

Par ailleurs, un autre outil diagnostique serait léchographie ocu-
laire en mode B. En effet, dans notre étude, un cas de NOT directe
par avulsion du nerf optique a été découvert grace a léchographie
montrant une hypoéchogénicité en arriere de la téte du nerf op-
tique (9.10).

L'imagerie cérébrale par latomodensitométrie est importante en
cas de traumatisme orbitaire puisquelle permet de visualiser les
corps étrangers, les cristallins subluxés, ainsi que les fractures
osseuses faciales, du cadre orbitaire ou du canal optique (3). Dans
notre série, la tomodensitométrie a été pratiquée pour 96% des
patients. Une fracture orbitaire a été découverte dans cing cas
(20%) et une fissure du canal optique a été découverte dans un cas
(4%).

La tomodensitométrie a une valeur pronostique pour les patients
atteints de NOT indirecte. En effet, une série menée sur 39 pa-
tients qui avaient une neuropathie optique traumatique avec des
fractures périorbitaires a conclu que les fractures postérieures
avaient un mauvais pronostic dacuité visuelle comparés aux
fractures orbitaires antérieures (11,12).

La prise en charge de la neuropathie optique traumatique reste
controversée ; certains auteurs préconisent l'observation seule,
tandis que d'autres recommandent la corticothérapie. la chirur-
gie ou les deux (13). Dans notre série, une corticothérapie a été
administrée chez 12 patients ; une forte dose par voie intra-vei-
neuse chez 9 patients et une dose modérée par voie orale chez 3
patients.

Les patients atteints de neuropathie optique traumatique qui su-
bissent un traumatisme indirect, ne perdent pas connaissance,
ont une acuité visuelle initiale satisfaisante, présentent un faible
déficit pupillaire afférent relatif, et montrent des signes de récu-
pération visuelle dans les 48 heures ont un pronostic plus favo-
rable. Il a été constaté dans la plupart des études que l'absence
d'une fracture du canal optique constitue un bon facteur pronos-
tique (3).

La neuropathie optique traumatique est rare mais potentielle-
ment cécitante ce qui rend sa recherche en contexte traumatique
importante. L'examen ophtalmologique complet comportant une
recherche du DPAR est un temps fondamental devant tout patient
présentant une atteinte de la fonction visuelle a la suite d'un trau-
matisme cranien ou orbitaire. La tomodensitométrie, de réalisa-
tion rapide. doit étre réalisée en urgence afin de poser le diagnos-
tic en cas de lésion du nerf optique et d'avoir un bilan lésionnel
complet. Les potentiels évoqués visuels ont un intérét diagnos-
tique, pronostique et médico-légal dans un contexte traumatique.
Les autres explorations en particulier léchographie oculaire en
mode B, lOCT et le champ visuel sont a demander en fonction des
données de lexamen ophtalmologique.
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Abstract

Purpose. This study aims to explore the role of anterior segment OCT (AS-OCT) in diagnosing and characterizing corneal dys-
trophies while correlating OCT findings with slit lamp examinations.

Patients and methods. A descriptive cross-sectional study was conducted at B department of Hedi Rais Ophthalmology Ins-
titute of Tunis between January and May 2021. Patients with corneal dystrophies underwent ophthalmological assessments,
anterior segment photography, and AS-OCT using the DRI OCT Triton® device (Topcon. Tokyo, Japan).

Results. This study included 20 eyes from 10 patients. Various corneal dystrophies were investigated, revealing distinctive
OCTfindings for each type, including Meesman dystrophy, Reis-Bulcklers corneal dystrophy, Granular corneal dystrophy type
2. Schnyder crystalline corneal dystrophy, Gelatinous Drop-Like corneal dystrophy and Fuchs endothelial corneal dystrophy.
A good correlation was observed between clinical examination findings and AS-OCT data.

Conclusion. AS-OCT has proven invaluable in diagnosing and describing various corneal dystrophies by providing detailed
structuralinsights. The correlation between AS-0CT and slit lamp examinations enhances our understanding of these condi-
tions, guiding therapeutic decisions. AS-OCT serves as a practical alternative to genetic testing. especially in regions with
limited access. offering preliminary diagnoses and aiding patient management. This technology continues to revolutionize
ophthalmology. promising improved outcomes for corneal dystrophy patients.

Résumé

Objectif. Cette étude vise a explorer le réle de la tomographie en cohérence optique du segment antérieur (OCT-SA) dans le
diagnostic et la caractérisation des dystrophies cornéennes et la corrélation entre les résultats de 'OCT-SA et les données
de lexamen a la lampe a fente.

Patients et méthodes. Une étude descriptive transversale a été menée au service B de U'Institut Hedi Rais d'Ophtalmologie de
Tunis entre janvier et mai 2021. Les patients atteints de dystrophies cornéennes ont bénéficié d'un examen ophtalmologique
complet, des photographies du segment antérieur et des OCT-SA a l'aide du dispositif DRI OCT Triton® (Topcon. Tokyo, Japon).
Résultats. Cette étude a inclus 20 yeux de 10 patients. Diverses dystrophies cornéennes ont été étudiées, révélant des résul-
tats distinctifs de l'OCT pour chaque type. notamment la dystrophie de Meesman, la dystrophie cornéenne de Reis-Biicklers,
la dystrophie cornéenne granulaire de type 2. la dystrophie cristalline cornéenne de Schnyder, la dystrophie cornéenne gé-
latineuse de type goutte et la dystrophie cornéenne endothéliale de Fuchs. Une bonne corrélation a été observée entre les
résultats de l'examen clinique et les données de 'OCT-SA.

Conclusion. 'OCT-SA s'est avérée précieuse pour le diagnostic et la description de diverses dystrophies cornéennes en
fournissant des informations structurales détaillées. La corrélation entre les données de 'OCT-SA et lexamen clinique
améliore notre compréhension de ces affections, guidant les décisions thérapeutiques. L'OCT-SA constitue une alternative
pratique aux tests génétiques, notamment dans les régions a acces limité, offrant des diagnostics préliminaires et contri-
buantalaprise encharge des patients. Cette technologie continue de révolutionner l'ophtalmologie, offrant des perspectives
d'amélioration des résultats pour les patients atteints de dystrophies cornéennes.

assessment of the anterior segment, particularly in the context of
corneal dystrophies, has gained increasing attention.

Corneal dystrophies represent a group of hereditary and pro-
gressive disorders affecting the cornea, which can lead to vision
impairment and discomfort. Accurate diagnosis of corneal dys-
trophies is essential to enable making the choice of the appro-
priate treatment [1].

Optical coherence tomography (OCT) has emerged as a revolu-
tionary tool in ophthalmology. providing high-resolution, non-in-
vasive imaging of ocular structures [2]. While OCT has long been
utilized for posterior segment evaluation, its application in the

*Corresponding author:

Asma Hassairi

e-mail: hassairiasmah@gmail.com

Hedi Rais Ophthalmology Institute of Tunis, Department B
Faculty of Medicine of Tunis, University of Tunis, El Manar, Tunisia

This article aims to explore the utility of AS-OCT in the diagno-
sis of corneal dystrophies to establish a meaningful correlation
between OCT data and the results of slit Lamp examination.

We conducted a descriptive cross-sectional study at the B
Department of Hedi Rais Ophthalmology Institute of Tunis



between January 2021 and May 2021. Written informed consent
was obtained and documented from all participants before AS-
OCT and anterior segment photography were performed.
Patients with corneal dystrophy were recruited for this study.
We conducted complete ophthalmological examination, anterior
segment photography. and AS-0CT using the DRI OCT Triton® de-
vice (Topcon, Tokyo, Japan) for all our patients.

The DRI OCT Triton® device utilizes Swept-Source OCT technolo-
gy offering axial and transverse resolution. The corneal analysis
was performed using the anterior segment module, whichisare-
movable lens.

We included 20 eyes of 10 patients. The gender ratio was 5:6. The
average age of the patients was 44.1 years, with a range from 13
to 80 years.

We studied two cases of Meesman corneal dystrophy, two cases
of Reis-Blcklers corneal dystrophy. two cases of Granular cor-
neal dystrophy type 2, two cases of Schnyder crystalline corneal
dystrophy. one case of Lattice corneal dystrophy. and one case of
Fuchs endothelial corneal dystrophy.

A.Meesmann dystrophy

We reported two cases of Meesman corneal dystrophy. Aman and
a woman aged 70 and 80 respectively, with no previous patholo-
gical history, who consulted for a decrease in visual acuity asso-
ciated with photophobia and foreign body sensation (FBS). Slit-
lamp examination revealed punctate intraepithelial cysts, whitish
corneal opacities, and small, round, transparent formations un-
derindirect illumination.

AS-OCT demonstrated a generally hyper-reflective epithelium
with scattered hypo-reflective cysts and thickening of the base-
ment membrane (Figure1).

Meesman dystrophy. Anterior segment photography and AS-0OCT images showing the hyper-reflective epithelium with hyper-reflective in-

tra-epithelial cysts (yellow arrows).

B. Reis-Biicklers corneal dystrophy

We collected two cases of Reis-Bucklers corneal dystrophy in two
men aged 64 and 71, respectively, with no notable medical history,
who were seeking medical attention for recurrent corneal ero-
sions and bilateral visual impairment. We noted the presence of
disseminated subepithelial micro-granular opacities at the level
of the Bowman's layer on slit-lamp examination.

AS-0CTimages of both subjects showed subepithelial irregulari-
ties with dense hyper-reflective material at the level of the Bow-
man's layer. The material was scattered within the epithelium and
respected the limbus border (Figure 2).

C. Granular corneal dystrophy type 2

We investigated two cases of granular dystrophytype 2. A13-year-
old child and a 23-year-old woman, both presented with progres-
sive bilateral visual impairment.

Superficial. whitish granular deposits. resembling snowflakes.,
with small spikes and lattice-like lines, were noted on slit-lamp
examination.

AS-0CT images showed wide, well-defined, and superficial de-
posits of dense and hyper-reflective material at the level of the
epithelium and anterior stroma. The Bowman's layer displayed
irregularities and was occasionally disrupted (Figure 3).

Reis-Biicklers dystrophy. Anterior segment photography and AS-0CT images showing subepithelial irregularities with subepithelial granular
deposits (yellow arrows).



Granular dystrophy type 2. Anterior segment photography and AS-0CT images showing well-defined and superficial dense, hyper-reflective

deposits in the epithelium and anterior stroma (yellow arrows).

D. Schnyder crystalline corneal dystrophy

We collected two cases of Schnyder crystalline corneal dystro-
phy. A 24-year-old man and a 20-year-old woman, both with no
significant medical history, presented with progressive visual im-
pairment and glare.

Biomicroscopic examination revealed rounded central sube-
pithelial opacities at the level of the anterior stroma, along with
subepithelial crystalline deposits.

AS-0CT imaging showed dense and hyper-reflective organized
material in the anterior corneal stroma, without involving the
epithelium or Bowman's layer (Figure 4).

-

E. Gelatinous drop-like corneal dystrophy

We recorded a single case of gelatinous drop-like corneal dystro-
phy in a 34-year-old woman with no notable pathological history,
who consulted us for FBS and tearing.

The slit-lamp examination revealed subepithelial lesions, shaped
like drops. nodular in appearance, reflecting light, translucent,
and located centrally and anteriorly.

AS-0OCT imaging showed dense, hyper-reflective nodular for-
mations at the level of the epithelial basal layer. The epithelium
displayed irregularities and sometimes appeared disrupted. The
basement membrane was intact (Figure 5).

Schnyder crystalline dystrophy. Anterior segment photography and AS-0CTimages showing localized hyper-reflectivity in the anterior stroma

(yellow arrow), with intact epithelium and Bowman's layer.

Gelatinous drop-like dystrophy. Anterior segment photography and AS-0CT images showing hyper-reflective nodular formations at the level
of the basal epithelial layer (yellow arrows).

F. Fuchs endothelial corneal dystrophy

We examined a case of Fuchs endothelial dystrophy in a 42-year-
old woman who sought medical attention due to vision impair-
ment, especiallyinthe morning, along with photophobiaandglare.
The slit-lamp examination, revealed a hammered metal

appearance of the corneal endothelium. Specular microsco-
py showed isolated drop-like abnormalities, approximately the
size of an endothelial cell, with neighboring endothelial cells dis-
playing abnormal morphology.
AS-0CTimagesdisplayedthickeningofthe Descemet'smembrane
and small nodular formations of endothelial cells (Figure 6).



Fuchs endothelial corneal dystrophy. Anterior segment photography and AS-OCT images showing thickening of the Descemet's membrane
with nodular formations (yellow arrows) protruding into the anterior chamber.

To determine corneal morphological changes in different dystro-
phies, in addition to slit-lamp examination, AS-OCT has become
an important tool with near-histological resolution [1]. It can be
used to visualize various types of corneal dystrophies. The size,
depth, and location of corneal opacities or deposits can be easily
evaluated using this imaging modality.

Treatment of corneal dystrophies depends on the depth of the
lesions. Therefore, accurately assessing the depth and extent of
morphological changes due to the specific dystrophy is crucial for
selecting the appropriate therapy.

In recent years, the treatment landscape for corneal dystro-
phies has witnessed a significant expansion beyond traditional
approaches like superficial laser treatments and penetrating
keratoplasty (PKP). Minimally invasive lamellar keratoplasty
techniques have gained substantial momentum, offering targe-
ted solutions for addressing the specific opaque layer characte-
ristic of dystrophic eyes. These advanced procedures, including
Descemet membrane endothelial keratoplasty (DMEK). deep
anterior lamellar keratoplasty (DALK). and Descemet's stripping
automated endothelial keratoplasty (DSAEK), have garnered in-
creasing attention and acceptance within the ophthalmological
community.

DMEK., a procedure that primarily targets the corneal endothe-
lium, has demonstrated remarkable success in cases of Fuchs
endothelial corneal dystrophy. By selectively replacing the Des-
cemet's membrane and endothelium, DMEK offers improved vi-
sual outcomes and quicker visual recovery compared to traditio-
nal full-thickness transplants.

DALK, on the other hand., is particularly well-suited for treating
stromal dystrophies like granular corneal dystrophy [3]. This
technique enables the transplantation of a healthy donor stromal
layer while preserving the patient's endothelium. It not only main-
tains the structural integrity of the cornea but also reduces the
risk of graft rejection.

DSAEK strikes a balance between DMEK and DALK, making it a
valuable option for dystrophies that affect both the endothelium
and anterior stroma, such as Schnyder crystalline corneal dys-
trophy. This procedure involves the selective replacement of the
endothelium and a portion of the anterior stroma. resulting in im-
proved clarity and corneal health [4].

These minimally invasive approaches are revolutionizing the field
of corneal dystrophy management, offering patients improved vi-
sual outcomes, shorter recovery times, and reduced risks of graft
rejection. The choice of technique depends on the specific dystro-
phy and its anatomical location within the cornea. highlighting the
importance of personalized treatment plans in achieving optimal
results.

In corneal dystrophies, only a few studies have described asso-
ciated tomographic features [1.5.6] . In our study, we examined
AS-OCT characteristics and their correlation with slit-lamp

examination for several types of corneal dystrophies. The results
obtained in our study were consistent with previously published
data in the literature. Overall, our study helped summarize the
AS-0OCT features of corneal dystrophies and highlight their corre-
lation with slit-lamp examination results.

In addition to the corneal dystrophies investigated in our study,
AS-0CT has proven valuable in visualizing several other rare cor-
neal dystrophies. These include epithelial basement membrane
dystrophy. characterized by AS-OCT imaging showing irregula-
rities in the basement membrane with protrusions and areas of
duplication in the thin corneal epithelium. Thiel-Behnke corneal
dystrophy reveals hyper-reflective, saw-tooth-shaped material
deposited on the surface of the Bowman's layer. Lattice corneal
dystrophy exhibits material spread at the level of the Bowman's
layer, extending into the anterior stroma. Granular corneal dys-
trophy type | showcases large. dense, hyper-reflective depositsin
a lattice-like pattern, primarily located in the anterior stroma and
epithelium. Macular corneal dystrophy presents small, distinct
hyper-reflective areas scattered throughout the entire corneal
stroma. Congenital stromal corneal dystrophy displays diffuse
hyper-reflective material throughout the entire corneal stro-
ma. Posterior polymorphous corneal dystrophy demonstrates
thickened Descemet's membrane and amorphous hyper-reflec-
tive material and deposits at the posterior corneal surface. Lastly.
congenital hereditary endothelial dystrophyis marked by AS-OCT
imaging revealing diffuse corneal edema and haze, thickened
Descemet's membrane, and irregularities of the Bowman's layer.
The application of AS-OCT in these rare corneal dystrophies has
significantly advanced our ability to diagnose and understand
these conditions [7.8].

Definitive diagnosis of corneal dystrophies is typically achieved
through genetic testing. However, in many countries, genetic tes-
ting may be limited in availability and cost, making AS-OCT crucial
in detecting specific structural changes that can provide valuable
insights into certain types of corneal dystrophies.

While genetic testing remains the gold standard for formal dia-
gnosis [9]. AS-OCT offers a non-invasive and more accessible
alternative for clinicians in regions with limited access to gene-
tic testing. It can assist in guiding therapeutic decisions and im-
proving patient management for individuals affected by corneal
dystrophies, by providing them with a preliminary diagnosis and
a better understanding of their condition.

In conclusion, our study highlights the transformative impact of
AS-0OCT of corneal dystrophies. This, enabling to visualize cha-
racteristic morphological changes associated with different cor-
neal dystrophies. These distinctive features, such as the presence
of deposits, cysts, opacities, or changes in corneal layers, can of-
fer valuable diagnostic clues in identifying the specific dystrophy



in a patient. The close correlation observed between AS-0CT data
and clinical slit lamp examinations validates the clinical utility and
precision of this modality. With its continued integration into oph-
thalmic practice, we anticipate further advancements in mana-
ging corneal dystrophies, ultimately leading to improved patient
outcomes and a brighter future in ophthalmology.

The authors declare that they have no competing interest.

1.Siebelmann S, Scholz P, Sonnenschein S, Bachmann B, Matthaei
M, Cursiefen C, et al. Anterior segment optical coherence tomo-
graphy for the diagnosis of corneal dystrophies according to the
IC3D classification. Survey of Ophthalmology. 2018;63:365-80.

2. 1zatt JA. Micrometer-Scale Resolution Imaging of the Anterior
Eye InVivo With Optical Coherence Tomography. Arch Ophthalmol.
1994:112:1584.

3. Kodavoor S, Deb B, Ramamurthy D. Deep anterior lamellar
keratoplasty outcomes in macular and granular corneal dystro-
phy - A comparative cross-sectional study. Indian J Ophthalmol.
2019:67:1830.

4.Mandal S, Asif MI, Maharana PK, Sharma N, Titiyal JS. A review
of technigues and outcomes of endothelial keratoplasty in conge-
nital hereditary endothelial dystrophy. Indian Journal of Ophthal-
mology. 2022;70:4108-17.

5.Vajzovic LM, Karp CL, Haft P, Shousha MA, Dubovy SR, Hurmeric
V, et al. Ultra High-Resolution Anterior Segment Optical Cohe-
rence Tomography in the Evaluation of Anterior Corneal Dystro-
phiesandDegenerations. Ophthalmology. 2011;50161642010013291.
6. Arnalich-Montiel F, Ortiz-Toquero S, Auladell C, Couceiro A. Ac-
curacy of Corneal Thickness by Swept-Source Optical Coherence
Tomography and Scheimpflug Camerain Virgin and Treated Fuchs
Endothelial Dystrophy. Cornea. 2018:37:727-33.

7. Venkateswaran N, Galor A, Wang J, Karp CL. Optical coherence
tomography for ocular surface and corneal diseases: a review.
Eye and Vis. 2018;5:13.

8. Sridhar MS, Martin R. Review Article for Residents. 2018;66:6.

9. Weiss JS, Mgller HU, Aldave AJ, Seitz B, Bredrup C, Kivela T, et
al. IC3D Classification of Corneal Dystrophies—Edition 2. Cornea.
2015;34:117-59.



ARTICLE ORIGINAL

Myopathic ptosis: diagnosis and management in a referral center

Leila Knani?, Mehdi Oueslati'’, Safwene Frini2, Mohamed Ghachem', Moncef Mokni?3, Mohamed Ghorbel'?

'Service d'Ophtalmologie, CHU Farhat Hached de Sousse, Tunisie
2| aboratoire d'anatomie et de cytologie pathologiques, CHU Farhat Hached de Sousse, Tunisie
3 Université de Sousse, Faculté de médecine de Sousse, 4000 Sousse, Tunisie

Mots-clés

Ptosis. ophtalmo-
plégie, myopathie,
chirurgie

Key-words
Ptosis. ophthal-

moplegia. myopathy,

surgical treatment

Résumé

But. Décrire, a travers une série de patients et une revue de la littérature, les aspects cliniques des ptosis myopathiques, leur
prise en charge thérapeutique médicale et chirurgicale, et les résultats obtenus.

Méthodes. Nous avons mené une étude descriptive et rétrospective portant sur 30 patients pris en charge pour ptosis myo-
pathique, au service dophtalmologie de Sousse. sur une période de 32 ans. Nous avons recueilli les éléments anamnes-
tiques, les données de lexamen clinique et des examens paracliniques ainsi que les résultats thérapeutiques.

Résultats. Sur les 59 yeux atteints, le ptosis était majeur dans 64.4% des cas, avec une mauvaise fonction du releveur dans
49.2% des cas. Le ptésis était bilatéral dans 96,7% des cas. Des troubles oculomoteurs ont été retrouvés dans 80%. Une cyto-
pathie mitochondriale a été diagnostiquée histologiquement dans 26.7% des cas grace a la biopsie du muscle deltoide. L'abs-
tention thérapeutique a été préconisée dans 43.3%, tandis qu'une chirurgie a été proposée pour 50% des patients. Le recul
moyen était de 39 mois.

Conclusion. Le ptosis et lophtalmoplégie constituent les signes révélateurs d'une myopathie dans 50% des cas et mettent
lophtalmologiste au premier plan pour le diagnostic. Ceci constitue un challenge devant le polymorphisme clinique. La prise
en charge thérapeutique doit essentiellement tenir compte de limportance du ptosis et de lévaluation des mécanismes cor-
néo-protecteurs.

Abstract

Aim. The purpose of this study was to analyze clinical features and management technigues of myopathic blepharoptosis.
Methods. We retrospectively reviewed clinical records of 30 patients (59 eyes) diagnosed with myopathic ptosis at a referral
centerinTunisia, between January 1991and April 2023.

Results. Mean age at presentation was 35.6 years. Ptosis was bilateralin 29 patients (96.7%) (total of eyes: 59) and severe in 38
eyes (64.4%). Apoor levator muscle function was found in 29 eyes (49.2%). Oculomotor disorders were noted in 47 eyes (80%).
Mitochondrial myopathy was histologically confirmed in 8 patients (26.7%).

We decided therapeutic abstention in 13 patients (43.3%) while a bilateral surgical treatment was performed in 15 patients
(50%). There were a mild to moderate lagophthalmos in 12 patients from those who have undergone surgery (24 eyes) (80%)
and a unilateral corneal exposure in 2 patients (6.7%) over a follow-up period of 20 days to 31years (mean 39 months). Recur-
rence developed in 6 patients (12 eyes) (40%).

Conclusion. Blepharoptosis is one of the most common signs of muscle diseases. Myopathic ptosis is often progressive, bi-
lateral, and severe, frequently associated with reduced elevator function, poor Bell's response and oculomotor disorders.
Surgical management of myopathic ptosis remains challenging due to risks of postoperative lagophthalmos and corneal ex-
posure. Conservative measures can be an alternative or temporizing measure.

hétérogene de maladies neurologiques comprenant une atteinte
musculaire (2). Les progres réalisés en biologie moléculaire,
ainsi que les acquisitions biochimiques et génétiques ont permis

Le ptosis est une position anormalement basse de la paupiére
supérieure, due a un déficit de l'appareil releveur de la paupiere
supérieure (1). Les ptosis peuvent étre congénitaux ou acquis. et
ont des conséquences fonctionnelles et esthétiques. Ils sont de
causes et de mécanismes variés, et peuvent étre divisés sché-
matiqguement en 3 groupes principaux selon leur mécanisme
physiopathologique : les ptosis dorigine neurogene, myogene
et aponévrotique. Les ptosis myogénes comprennent deux enti-
tés : les ptosis myasthéniques. dus a une atteinte auto-immune
de la jonction neuro-musculaire, et les ptosis myopathiques, qui
constituent une manifestation fréquente des myopathies, groupe
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Service dOphtalmologie, CHU Farhat Hached de Sousse, Tunisie

actuellement de faire la part entre les différentes myopathies,
auxquelles on distingue essentiellement les cytopathies mito-
chondriales, les dystrophies musculaires oculo-pharyngées,
et la dystrophie myotonique de Steinert (3). Les cytopathies mi-
trochondriales. constituent lentité la plus fréquemment rappor-
tée et comprennent principalement lophtalmoplégie chronique
externe progressive (CPEQ) et le syndrome de Kearns Sayre
(KSS). Les myopathies, dont hypotonie et la faiblesse musculaire
oculaire et extra-oculaire sont les principales caractéristiques,
nécessitent une prise en charge multidisciplinaire, et le réle de
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lophtalmologiste dans la gestion de ces pathologies héréditaires
est primordial.

Nous nous proposons, a travers une série de 30 patients pris en
charge dans le service dophtalmologie du CHU Farhat Hached de
Sousse, et une revue de la littérature, de décrire les aspects cli-
niques des ptosis myopathiques, leur prise en charge thérapeu-
tique médicale et chirurgicale, et les résultats obtenus.

Patients et méthodes

Nous avons mené une étude descriptive et rétrospective portant
sur tous les patients pris en charge au service dophtalmologie
du centre hospitalo-universitaire (CHU) de Sousse (Tunisie) pour
un ptosis myopathique, durant la période allant de janvier 1991 au
mois d'avril 2023, au cours de laguelle nous avons colligé 30 cas.
Le ptosis était défini par une position anormalement basse de
la paupiére supérieure, sexpliquant par un déficit de appareil
releveur de la paupiere supérieure. L'origine myopathique était
confirmée soit sur une biopsie du muscle deltoide avec examen
histopathologique, soit sur lassociation des caractéristiques cli-
niques du ptosis aux données de lexamen neurologique et au ré-
sultat de lélectromyogramme.

L'interrogatoire du patient et/ou de ses parents avait précisé l'age
du patient, son genre et ses antécédents familiaux et personnels,
notamment neurologiques et ophtalmologiques. les circons-
tances de découverte du ptosis, le mode de son apparition, son
évolution (fatigabilité, fluctuation), et lassociation a déventuels
signes fonctionnels, notamment des céphalées ou des cervical-
gies.Des photos anciennes du patient étaient demandées de facon
systématique, pour attester du caractere acquis du ptosis. L'exa-
men ophtalmologique était réalisé de fagcon compléte, bilatérale et
comparative. Le niveau de la paupiére supérieure était évalué par
rapport au limbe supérieur et a la pupille en position primaire et
en l'absence de déviation oculaire pour chaque patient, la position
du pli palpébral supérieur, la latéralité de l'atteinte et son impor-
tance, la fonction du muscle releveur de la paupiere supérieure, le
signe de Charles Bell. Un examen clinique de loculomotricité était
réalisé, complété parfois par un examen de Lancaster ou un bilan
orthoptique. La recherche de syncinésie mandibulo-palpébrale
ouoculo-palpébrale était également systématique. La mesure de
lacuité visuelle, la recherche d’une atteinte pupillaire et lexamen
du segment antérieur, de la rétine et de la papille ont été réalisés
pour tous les patients. Des tests pharmacodynamiques étaient
réalisés : le test a lépinéphrine pour éliminer un ptosis sénile et
le test au glacon était réalisé pour tous les patients suspects de
myasthénie. La prise de photographies faisait partie intégrante
du dossier médical et servait a évaluer les résultats post-opéra-
toires. Les photographies étaient prises dans les différentes di-
rections du regard.

Un examen neurologique ou pédiatrique, en fonction de 'dge du
patient, était demandé, plus ou moins complété par une imagerie
cérébrale et/ou thoracique, les tests pharmacologiques (test a la
prostigmine), un électromyogramme, et une biopsie du muscle
deltoide.

Une fois le diagnostic de ptosis myopathique retenu, la prise en
charge thérapeutique du ptosis était soit médicale, quand le pto-
sis était minime, reposant sur une surveillance ou des supplé-
ments vitaminiques, soit chirurgicale, consistant en une chirurgie
du ptésis, uni ou bilatérale. Une sous-correction volontaire était
pratiquée pour tous les patients traités chirurgicalement du fait
du risque cornéen élevé, visant seulement a dégager la pupille
afin de permettre aux patients de se déplacer et de réaliser leurs
activités socio-professionnelles.

Le résultat pour ces patients était considéré satisfaisant sur le
niveau de la paupiére supérieure opérée dans le regard primaire
et le dégagement de l'axe visuel, la symétrie du niveau des deux
paupiéres supérieures en cas de chirurgie des deux c6tés, la pré-
sence dun pli palpébral bien marqué et la qualité de locclusion

palpébrale. Des complications ont été systématiquement recher-
chées, en particulier cornéennes. Le recul moyen apres traite-
ment était de 39 mois, avec des extrémes allant de 20 jours a 31
ans.

Résultats

L'dge moyen de nos patients était de 35.6 ans avec des extrémes
de 1 an et 8 mois, et, 77 ans, et un sex-ratio de 22 femmes / 8
hommes. Le ptosis était bilatéral pour 29 patients sur 30 (96.7%)
(Figure1).

Figure 1. Ptosis myopathique bilatéral. Notez bien Uexotropie de U'eeil droit.

Lors de lanamnése, la notion d'aggravation nycthémérale de la
ptose palpébrale a été notée chez 7 patients (23.3%). L'antécédent
d'une cytopathie mitochondriale a été retrouvé chez 4 patients
(13.3%). Trois patients rapportaient un ptosis acquis dans la fa-
mille (10%) et un patient avait noté le décés en bas age de ses deux
fréres (3.3%).

Surleplanclinique. et dans les 59 yeux atteints, le ptosis était ma-
jeur dans 38 cas (64.4%). modéré dans 16 cas (27.1%). et minime
dans 4 cas (6.8%). Un eeil avait déja été opéré dans un autre centre
avant que le patient ne nous soit adressé. Il était en sur-correc-
tion avec une lagophtalmie importante (1.7%). La fonction du mus-
cle releveur de la paupiére supérieure était bonne dans 11 yeux
(18.6%). moyenne dans 18 yeux (30.5%) et médiocre dans 29 yeux
(49.2%). Elle n'était pas évaluable pour leil déja opéré (1.7%). Le
phénomeéne de Charles Bell était absent dans 35 yeux (59.3%) (Fi-
gure2).

{ -8

Figure 2. Phénoméne de Charles Bell négatif : Le globe oculaire ne s'éléve
pas lors de la fermeture forcée des paupiéres.
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Une limitation de loculomotricité dans une ou deux directions
était retrouvée dans 14 yeux (46,7%) et une ophtalmoplégie totale
réalisant le faciés de Hutchinson dans 8 yeux (33.3%) (Figure 3).
Le test de Schirmer était normal dans 40 yeux (67.8%).

Les autres signes ophtalmologiques notés étaient : une paralysie
faciale périphérique (1cas: 3.33%). une anisocorie (1cas : 3.33%).
une ulcération cornéenne dans l'ceil opéré et sur-corrigé (1 cas:
3.33%). un strabisme convergent bilatéral (1cas: 3.33%). et un cas
de dégénérescence maculaire liée a l'dge dans sa forme néovas-
culaire (1cas:3.33%).

L'examen neurologique des patients était normal chez 20 patients
(66.7%). Un périmetre de marche réduit était constaté chez 2 pa-
tients (6.7%). une fatigabilité a leffort chez 3 patients (10%). des
troubles de la déglutition dans 2 cas (6.7%). un déficit moteur et de
la ceinture pelvienne avec une dysarthrie dans 2 cas (6.7%). et une
incontinence urinaire dans un seul cas (3.3%).

Figure 3. Ptosis myopathique : Faciés de HUTCHINSON : ptosis majeur bi-
latéral avec exotropie. Ce patient présentait une ophtalmoplégie totale.

Les résultats des examens complémentaires étaient comme
suit : Le test a la prostigmine était négatif dans 24 cas (80%). et
positif puis recontrélé négatif dans un seul cas (3.3%). Il était non
concluant chez 3 patients (10%). Lélectromyogramme, fait chez
20 patients, a montré un tracé myogene dans 4 cas (13.3%) et une

polyneuropathie axonale motrice diffuse dans 4 cas également
(13.3%). Ailleurs, il était strictement normal (60%). La biopsie
musculaire du deltoide était normale dans 15 cas (50%). non
concluante dans 7 cas (23.3%) et confirmait le diagnostic d'une
cytopathie mitochondriale dans 8 cas (26.7%) (Figure 4).

Le dosage des anticorps anti-récepteurs de l'acétylcholine était
négatif pour tous les patients (100%). de méme que les imageries
cérébrales et thoraciques demandées dans le cadre du diagnostic
étiologique du ptosis et qui n‘avaient mis en évidence ni de signes
ischémiques ni d'anomalies thymiques pouvant conforter le dia-
gnostic de myasthénie.

Nous avons retenu le diagnostic de ptosis myopathique pour tous
nos patients : huit étaient des cytopathies mitochondriales prou-
vées histologiquement (26.7%). les autres cas étaient diagnosti-
qués sur l'association de signes cliniques, biologiques et électro-
physiologiques.

Concernant le volet thérapeutique, l'abstention a été décidée dans
13 cas (43.3%) avec une surveillance réguliére préconisée aux
consultations, devant des ptosis minimes et modérés avec un
axe visuel dégagé. Un traitement a été proposé chez 17 patients
(56.7%) dont 2 ont été traités en neurologie, par de ['Uridine Tri-
phosphate par voie orale.

Quinze patients sur 30 ont bénéficié d'un traitement chirurgical du
ptosis (50%). devant des ptosis majeurs couvrant l'axe visuel. Une
résection du muscle releveur de la paupiere supérieure a été ré-
alisée dans tous les cas, avec une hypocorrection volontaire pour
100% des patients. Les résultats étaient jugés satisfaisants : laxe
visuel était dégagé chez tous les patients opérés (100%). Une lago-
phtalmie minime a modérée était notée chez 12 patients (80%). et
2 patients avaient développé une kératite dexposition unilatérale,
jugulée par des antibiotiques topiques et des agents mouillants
(6.7%). L'évolution était marquée par la surinfection pour un ceil.
Le recul moyen était de 39 mois, avec des extrémes de 20 jours
et de 31ans. Six patients opérés avaient présenté une récidive du
ptosis (40%) (Figure 5).

Discussion

Les ptosis myopathiques rentrent dans le cadre général des myo-
pathies, qui se manifestent par une faiblesse des muscles oculo-
moteurs et non oculomoteurs, pouvant ainsi associer des signes
ophtalmologiques et systémiques (4). L'ophtalmologiste est sou-
vent au premier plan dans le diagnostic des myopathies. En effet,
association ptosis et ophtalmoplégie est présente dans 50 a 80%

Figure 4. Examen histopathologique confirmant le diagnostic d'une cytopathie mitochondriale : (2) Fibres musculaires vacuolisées avec halo clair (HE
x400). (b) Ragged Red Fibers: fibres "rouges déchiquetés en lambeaux" (Trichrome de Gomori x400).
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Ptosis myopathique bilatéral opéré par résection bilatérale du
muscle releveur de la paupiére supérieure, récidivant aprés un délai de 2
ans.

des cas et peut étre révélatrice dans 50% des cas. Parfois, loph-
talmologiste peut également recueillir des signes oculaires
spécifiques a certaines myopathies et orienter le diagnostic de
maladies potentiellement mortelles (Tableau I). En effet, tous les
organes du corps humain peuvent étre concernés par une myopa-
thie, et cela peut étre a lorigine de complications létales, comme
unblocauriculo-ventriculaire, une encéphalopathie, une dyspha-
gie. une acidose lactique (5.6).

Ptosis myopathiques: signes oculaires et systémiques

Ptosis TOM Signes associés
CPEO + o+ Faiblesse proximale
KSS + +4++ Age < 20 ans, CPEO + Rétinopathie pigmentaire + Bloc
cardiaque
ou Ataxie cérébelleuse
ou Hyper-protéinorrachie
OPMD + + Age 50-60 ans
Tardifs  Dysphagie
Faiblesse proximale
MD + +++ Début 20-30 ans

Cataracte

Faiblesse orbiculaire

Dysfonctionnement Meibomien

Troubles du rythme et/ou de la conduction cardiaque,

atteinte endocrinienne

CPEO : Ophtalmoplégie chronique externe progressive, KSS : Syndrome de Kearns
Sayre, OPMD : Dystrophie musculaire oculopharyngée. MD : Myotonie de Steinert,
TOM: Troubles oculomoteurs. Les signes oculaires sont en gras et en rouge.

Bien que plusieurs entités existent, aucune des classifications
proposées nest unanimement admise a ce jour. Ces classifica-
tions sont basées sur l'association de signes ophtalmologiques et
systémiques, des résultats de lanalyse génétique, du traitement
et du pronostic de chague myopathie (7). Les causes de ptosis
myopathiques sont multiples (8). Nous citons essentiellement :

- Les cytopathies mitochondriales : associant ophtalmoparésie,
rétinopathie pigmentaire, ataxie cérébelleuse, hypoacousie, dia-
beéte, cardiopathie...

- La dystrophie musculaire oculopharyngée : apparait vers l'age
de 40 ans et s'aggrave progressivement. De transmission autoso-
migue dominante, elle associe ptosis, ophtalmoplégie, dysphagie
et un déficit proximal des membres.

- La dystrophie myotonique de Steinert : se caractérise par une

amyotrophie de la face prédominant sur les muscles masséters
et temporaux, une calvitie précoce, un ptosis et une cataracte..
Dans ce cadre hétérogéne de troubles, différentes mutations gé-
nétiques ont été rapportées, parfois méme pour une méme enti-
té (9). En effet. lophtalmoplégie externe progressive chronique
(CPEOQ). qui est une myopathie mitochondriale, serait causée soit
par une délétion unique sporadique de LADN mitochondrial, soit
par une mutation ponctuelle de FADN mitochondrial. Une ano-
malie génétique nucléaire, incluant des génes impliqués dans le
fonctionnement mitochondrial et se transmettant sur le mode au-
tosomique, pourrait également en étre la cause (9.10).

L'atteinte ophtalmologique, et notamment des annexes oculaires,
est bien connue dans les myopathies. En effet, le ptosis et la li-
mitation de loculomotricité font partie intégrante du tableau cli-
nique typique de ces pathologies. Le ptosis, souvent bilatéral (11)
comme constaté dans notre série, peut étre symétrique ou asy-
métrique. Il est relativement permanent. ce qui le différencie du
ptosis de la myasthénie, qui lui est variable, fluctuant et s'aggrave
en fin de journée, quoique la notion de variabilité de la ptose peut
parfois étre rapportée dans les myopathies, mais jamais avec une
régression totale.

Le ptosis myopathique s'installe progressivement et évolue tres
lentement en s'aggravant, jusqu'a couvrir laxe visuel et devenir
ainsi majeur. La fonction du muscle releveur de la paupiére supé-
rieure est en général faible, associée a un phénomeéne de Charles
Bell absent ou discret, et a une faiblesse des muscles orbiculaire
et frontal (4). L'atteinte de loculomotricité, également d'installa-
tion progressive, se manifeste par une diminution de l'élévation du
regard, et évolue jusqu'adonner une paralysie oculomotrice com-
pléte réalisant le faciés de Hutchinson. Ce dernier est caractérisé
par un ptosis majeur bilatéral et une ophtalmoplégie compléte
avec des yeux en divergence. Du fait de linstallation progressive
de lophtalmoplégie, elle n'engendre pas de diplopie. contraire-
ment a la myasthénie. Le délai de consultation est souvent long.
La moitié des patients ont déja une ophtalmoplégie lors de la pre-
miere consultation.

Lereste delexamen ophtalmologique est habituellement normal,
les pupilles étant épargnées. La biopsie du muscle deltoide peut
étre normale ou montrer des signes en faveur d'une myopathie
sans en déterminer la forme exacte, et met en évidence, en cas
de cytopathie mitochondriale, limage caractéristique des «fibres
rouges déchiquetées » (ragged red fibres ou RRF) visible sur les
colorations au trichrome de Gomori (12).

Si laspect clinique du ptosis myopathique est bien défini, le vo-
let thérapeutique de cette pathologie invalidante demeure bien
plus complexe. En effet, la prise en charge du ptosis myopathique
constitue un vrai « challenge » pour lophtalmologiste, d'une part
devant la nécessité de proposer un traitement a des patients dont
la qualité de vie est altérée, et leur autonomie diminuée, par un
ptosis souvent majeur couvrant l'axe visuel, et d'autre part du fait
du risque élevé de lagophtalmie post-opératoire et le risque cor-
néen quisen suit, aggravé par l'abolition fréguente du phénomeéne
de Charles Bell. Sile traitement chirurgical semble étre pour cer-
tains loption la plus efficace. elle reste selon d'autres équipes un
moyen a considérer en dernier lieu devant les risques cornéens,
et préférent les traitements médicaux.

En effet, plusieurs moyens thérapeutiques sont rapportés dans
la littérature : colles (13,14), collyres (15). lentilles (16), lunettes
anti-ptosis (17) ... Si lutilisation d'octyl-2-cyanoacrylate a déja été
signalée dans la prise en charge des ptosis myopathiques (14),
l'application d'une colle cosmétique semble également donner de
bons résultats sur la ptose palpébrale (13). La colle est appliquée
aenviron 10 mm du bord libre de la paupiére supérieure, pour re-
constituer le pli palpébral supérieur et soulever la paupiére. Elle
peut étre par la suite facilement rincée aleau en fin de journée. En
termes de sécurité, il n'est pas connu que ce type de colle ait des
effets indésirables autres que ceux de tout produit cosmétique
périoculaire :irritation cutanée localisée. dermatite de contact ou
instillation accidentelle dans l'eeil-méme. Vu la facilité d'utilisation
et la nature temporaire de ces produits, ils pourraient constituer



un moyen utile et non invasif dans la prise en charge des patients
quirefusent une chirurgie du ptosis. Il est tout de méme important
de noter que ces colles ne sont pas annoncées comme un dispo-
sitif médical.

D'autres options, comme les lentilles sclérales, sont proposées
comme moyen thérapeutique des ptosis myopathiques. Katsou-
los et al. préconise, dans certains cas séveres, la ol les méca-
nismes de protection cornéenne sont trés altérés, lutilisation
de ces lentilles. qui par leur épaisseur permettent de corriger
la ptose palpébrale (16). Cependant, lépaisseur des lentilles,
pouvant parfois atteindre 200 um, risque de causer une hypoxie
cornéenne et étre a lorigine d'un cedéme cornéen et de néovas-
cularisation cornéenne, voire dune kératite infectieuse (18). Les
pannus cornéens sont également décrits dans le port prolongé
des lentilles sclérales (17).

Pour les lunettes anti-ptosis appelées aussi « ptosis props » ou
« ptosis crutches », et bien quelles aient été modifiées et actua-
lisées pendant de nombreuses années, leur utilisation demeure
limitée du fait de leur tolérance difficile. Ces lunettes restent peu
acceptées par les patients, en particulier lorsque la fonction du
muscle orbiculaire est intacte (17).

Quant aux traitements médicamenteux., les collyres qui semblent
trouver une place dans la prise en charge des ptosis myopa-
thiques sont : la Naphazoline Hydrochloride a 0.1%. et la Phény-
léphrine a 2% (15). En effet, la Naphazoline Hydrochloride, dérivé
imidazolé Alpha-2-mimétique, est utilisée par voie oculaire to-
pique, et stimule sélectivement le muscle de Miller qui souleve
la paupiére supérieure seulement 5 minutes aprés linstillation.
Elle a également lavantage de pouvoir élargir la fente palpébrale,
sans augmenter le diamétre pupillaire, ce médicament étant un
agoniste sélectif des récepteurs Alpha-2, sans action sur les ré-
cepteurs Alpha-1du muscle dilatateur de liris. Dans étude me-
née par Uncini (15) sur 17 yeux de 12 patients présentant un ptosis
myopathique avec une mauvaise fonction du muscle releveur de
la paupiere supérieure et traités par Naphazoline, aucun chan-
gement significatif ni sur l'acuité visuelle, ni sur laccomodation,
ni sur la pression intraoculaire n'a été constaté. Un phénomene
d'échappement est cependant rapporté en cas de prise réguliere
de Naphazoline, plusieurs fois par jour et pendant plusieurs se-
maines. La Naphazoline pourrait également agir directement sur
le muscle releveur de la paupiére supérieure, le réle des ago-
nistes de la voie sympathique étant bien connu dans la stimulation
de latransmission neuro-musculaire et de la contraction muscu-
laire (19). Par conséquent, la Naphazoline constitue un traitement
sur et intéressant dans la gestion du ptosis myopathique léger a
modéré, a fortiori lorsquelle est utilisée occasionnellement. La
Phényléphrine, par son effet Alpha-1-mimétique, a un effet égal
a celui de la Naphazoline dans l'amélioration du ptosis, mais son
utlisation est restreinte a cause de la mydriase quelle provoque,
méme a des concentrations faibles : 2%. En effet, la phényléphrine
cause une augmentation moyenne du diametre pupillaire de
2.2mm, expliquée par son action sur le muscle dilatateur de liris,
et engendre un éblouissement génant pour les patients (15).
Concernant le traitement chirurgical du ptosis myopathique,
plusieurs techniques sont décrites, les plus communes sont la
suspension frontale de la paupiére supérieure, indiquée en cas
de mauvaise fonction du muscle releveur, et la chirurgie du re-
leveur proprement dite (avancement, résection). si la fonction de
ce dernier est relativement préservée (4, 20-25). Du fait du risque
important de lagophtalmie post-opératoire, certaines équipes
préferent étre plus prudentes et proposent une blépharoplastie,
cest-a-dire une résection cutanée stricte au niveau des pau-
pieres ptosées, sans toucher au muscle releveur de la paupiére
supérieure (26-28). La technique de Fasanella-Servat peut éga-
lement étre indiquée.

Dans tous les cas, lobjectif de la chirurgie du ptosis myopathique
consiste a soulever la paupiére supérieure un minimum. de quoi
libérer l'axe visuel tout en évitant les complications postopéra-
toires. Tout de méme, cette hypo-correction intentionnelle aug-
mente la susceptibilité a la récidive du ptosis. La réparation du

ptosis myopathique nécessite donc un équilibre délicat entre la
fonction, la technique chirurgicale et la protection cornéenne.

Si la résection du muscle releveur de la paupiére supérieure est
proposée par plusieurs auteurs (20). d'autres équipes préco-
nisent la suspension frontale qui semble avoir, également, des
résultats satisfaisants (21.25.29). Cette technique peut faire appel
aux tiges en silicone ou aux fascias musculaires quon préléve
chez le patient lui-méme (fascia du muscle temporal ou tenseur
du fascia lata) (30).

La suspension frontale de la paupiére supérieure par des tiges de
silicone, constitue une option thérapeutique intéressante dans la
mesure ou lavantage dutiliser le silicone réside dans la flexibilité
de ce matériau qui permettrait un meilleur mouvement postopé-
ratoire des paupieres et la possibilité d'ajuster le bord palpébral
a tout moment, chez des patients avec un phénomene de Charles
Bell souvent minime ou absent (21). Cependant, le muscle orbicu-
laire doit étre performant permettre la fermeture palpébrale en
tirant sur la tige siliconée. La fonction du muscle frontal est égale-
ment importante dans l'élévation de la paupiére chez les patients
traités par une tige en silicone. Ces notions doivent étre tout de
méme interprétées avec prudence. Diniz et al. ont déja rapporté
avoir retiré une tige en silicone d'un patient sans que le niveau de
la paupiére supérieure ne se modifie (30). A notre connaissance,
et bien guaucune étude quantifiant la lagopthalmie post-sus-
pension frontale par du silicone n'ait vu le jour, toutes les séries
publiées sur cette technique chez les patients myopathiques ont
évoqué des kératites dexposition post-opératoires, voire des ab-
cés cornéens (21,23,25.31).

En outre, la suspension frontale peut étre proposée moyennant
un fascia autologue prélevé chez le patient méme. En effet, le
fascia, mis au contact du muscle frontal, permet le transfert de
la contraction frontale a la paupiére supérieure dont le niveau
monte. Il est recommandé de garder la fente palpébrale fermée a
la fin de la chirurgie parce que le fascia suturé au muscle frontal
a tendance a se contracter et risque de provoquer une élévation
supplémentaire de la paupiére supérieure et donc une sur-cor-
rection. Diniz et al. (30) recommandent ainsi en premier lieu une
suspension fasciale au muscle frontal de la paupiére supérieure
pour traiter les ptosis myopathiques lorsque le muscle frontal
est fonctionnel. et une transposition de la fente palpébrale vers le
haut en cas de diminution de l'action frontale ou en cas de kératite
d'exposition.

Pour la résection du releveur de la paupiére supérieure, la fonc-
tion du releveur nécessaire pour un bon résultat chirurgical est
un sujet de controverse (4.,17). Dans la série de Buttanri (20) qui a
porté sur 12 patients, la fonction du releveur de la paupiére supé-
rieure était comprise entre 4 et 12 mm. Les patients ont été divi-
sésengroupes selon lafonction dureleveur, et le taux de réussite
3:aitde 42.8 % dans le groupe ou la fonction du releveur était entre
4 et5mm; Ce taux est passé a 100 % dans le groupe ou la fonction
dureleveur était entre 10 et 12 mm. Le taux de réussite global était
de 70.8 % dans le groupe d'étude et de 82,3 % chez les patients dont
la fonction du releveur était supérieure a 5 mm. Les auteurs ont
conclu que la résection du muscle releveur de la paupiére supé-
rieure était d'autant plus efficace que la fonction du releveur était
supérieure a 5mm et que le phénomeéne de Charles Bell était bon
ou modéré. En la présence d'une bonne fonction du releveur et
d'un phénomeéne de Charles Bell, la résection du releveur de la
paupiere supérieure semble donner de meilleurs résultats (20).
Lablépharoplastie, cest adire unerésection limitée a la peau pal-
pébrale, peut étre bénéfique pour les patients présentant un pto-
sis myopathique (4). Néanmoins, siune grande résection est faite,
ou sile muscle orbiculaire est pris au méme titre que la peau sus-
jacente, ceci expose a un grand risque cornéen et compromet la
dynamique palpébrale.

Une autre option qui mérite d'étre envisagée dans des cas sélec-
tionnés est la combinaison de la chirurgie de la ptose de la pau-
piere supérieure avec une élévation du bord de la paupiere infé-
rieure. Cette procédure a été proposée en 1987 par Holck et al. (32)
qui ont utilisé une combinaison de greffe sclérale pour soulever



le bord de la paupiére inférieure avec une résection du releveur
ou une suspension frontale. DeMartelaere et al. (33) ont quant a
eux proposé une résection tarso-conjonctivale pour soulever le
bord de la paupiére supérieure avec suture de ce tissuréséqué au
niveau de la paupiere inférieure permettant ainsi de lallonger et
donc de hausser son niveau. La voie d'abord était antérieure. Le
but des deux procédures est le déplacement vers le haut de la
fente palpébrale (33). Le succés de cette chirurgie dépend donc
fortement de ['élévation de la paupiére inférieure. Cette approche
a été modifiée et nommée par Lenake et al. la « Switch technique
» oU l'approche est tarsale postérieure. Elle a été réalisée sur
16 paupiéres avec un ptosis myopathique et des mécanismes de
protection oculaire trés altérés, et a donné dexcellents résultats
avec absence de complications per et post-opératoires (34). Ces
complications ont pu étre évitées par le prélévement d'un greffon
surtoute la longueur de la paupiere supérieure tout en gardant au
minimum 4mm de tarse pour assurer la stabilité de la paupiere, et
du fait de l'approche postérieure qui respecte le muscle orbicu-
laire dou la qualité de locclusion palpébrale en post-opératoire.
Cette technique modifiée déplace également la fente palpébrale
vers le haut tout en maintenant sa hauteur, réduisant ainsila pos-
sibilité de lagophtalmie et d'exposition. La myopathie oculaire, par
son caractére évolutif, peut causer une récidive de la ptose pal-
pébrale. La « Switch technique » ne peut étre répétée dans ce cas.
par manque de support tarsal.

Le ptosis est un signe retrouvé souvent au premier plan dans les
myopathies, dont il peut étre révélateur. Ses caractéristiques cli-
niques, associées a latteinte de loculomotricité, font évoquer le
diagnostic dont la confirmation est basée sur un faisceau d'ar-
guments cliniques et paracliniques, ophtalmologiques et systé-
miques. Le diagnostic de certitude est actuellement génétique.
Le traitement des ptosis myopathiques est le principal défi pour
lophtalmologiste. Il peut étre médical ou chirurgical. en fonction
de limportance de la ptose, et donc, de la géne fonctionnelle et es-
thétique. Le traitement chirurgical trouve sa place dans les pto-
sis séveres, couvrant laxe visuel et retentissant sur lautonomie
des patients. Il est primordial, avant toute chirurgie. dévaluer le
risque cornéen post-opératoire. Le but du traitement est toujours
de dégager l'axe visuel sans causer une lagophtalmie importante
et exposer la surface oculaire a diverses complications. Le suivi
post-opératoire doit faire rechercher déventuelles complica-
tions. notamment cornéennes. Lévolution est souvent marquée
par une récidive du ptosis, les myopathies étant naturellement
des maladies évolutives. Un re-traitement peut alors étre indiqué.
Une prise en charge psychologique de ces patients s'impose, leur
qualité de vie étant fortement affectée, et des dispositions profes-
sionnelles tel un reclassement professionnel a un autre poste ou
aun autrerégime de travail doivent étre considérées.

Les auteurs déclarent n'avoir aucun lien d'intéréts en relation
avec cet article.

1. Pelton RW. Evaluation and Management of Blepharoptosis. Fa-
cial Plast Surg. 2022 Aug:38(4):375-386.

2. Kiloh LG, Nevin S. Progressive dystrophy of the external ocular
muscles (ocular myopathy). Brain. 1951;74(2):115-43.

3.Burnstine MA, Putterman AM. Management of myopathic ptosis.
Ophthalmology. 2004 Feb:111(2):411; author reply 411

4. Wong VA, Beckingsale PS, Oley CA, Sullivan TJ. Management of

myogenic ptosis. Ophthalmology. 2002 May;109(5):1023-31.

5. Fang W, Huang CC, Lee CC, Cheng SY. Pang CY, Wei YH. Ophthal-
mologic manifestations in MELAS syndrome. Arch Neurol. 1993
Sep:50(9):977-80.

6. Burian HM, Burns CA. Ocular changes in myotonic dystrophy.
Am J Ophthalmol. 1967 Jan;63(1):22-34.

7. Burnstine M, Greer C, Lee DK, Kim JW. Myopathic Blepharop-
toses: A New Classification System. Ophthalmic Plast Reconstr
Surg. 2019 Nov/Dec;35(6):525-534.

8.Martel A. Conduite a tenir devant un ptosis [Management of pto-
sis]. J Fr Ophtalmol. 2022 Feb;45(2):233-246. French.

9. Roefs AM, Waters PJ, Moore GR, Dolman PJ. Orbicularis ocu-
li muscle biopsies for mitochondrial DNA analysis in suspected
mitochondrial myopathy. Br J Ophthalmol. 2012 Oct;96(10):1296-9.

10. Taylor RW, Turnbull DM. Mitochondrial DNA mutations in hu-
man disease. Nat Rev Genet. 2005 May:6(5):389-402.

11. Patel K, Carballo S, Thompson L. Ptosis. Dis Mon. 2017
Mar:63(3):74-79.

12. Tsang SH. Aycinena ARP, Sharma T. Mitochondrial Disorder:
Kearns-Sayre Syndrome. Adv Exp Med Biol. 2018;1085:161-162.

13. El-Abiary M, Diaper C. A non-surgical alternative to the mana-
gement of myopathic ptosis. Orbit. 2019 Dec:38(6):511-513.

14. Osaki TH, Osaki MH, Belfort R Jr, Osaki T, Sant'anna AE, Hara-
guchi DK. Management of progressive myopathic blepharoptosis
with daily application of octyl-2-cyanoacrylate liquid bandage.
Ophthalmic Plast Reconstr Surg. 2009 Jul-Aug;25(4):264-6.

15. Uncini A, De Nicola G, Di Muzio A, Rancitelli G, Colangelo L,
Gambi D, Gallenga PE. Topical naphazoline in treatment of myopa-
thic ptosis. Acta Neurol Scand. 1993 Apr;87(4):322-4.

16. Katsoulos K, Rallatos GL. Mavrikakis |. Scleral contact
lenses for the management of complicated ptosis. Orbit. 2018
Jun;37(3):201-207.

17. Lane CM, Collin JR. Treatment of ptosis in chronic progressive
external ophthalmoplegia. Br J Ophthalmol. 1987 Apr;71(4):290-4.
18. Pullum K. Buckley R. Therapeutic and ocular surface indica-
tions for scleral contact lenses. Ocul Surf, 2007 Jan;5(1):40-8.

19. Grassi C, Filippi GM, Passatore M. Tension development in lum-
brical muscles and concomitant increase of activity in A alpha and
A beta afferents during sympathetic stimulation in the cat. Brain
Res. 1987 Dec 1:435(1-2):15-23.

20. Buttanri IB. Serin D. Levator resection in the management of
myopathic ptosis. Korean J Ophthalmol. 2014 Dec;28(6):431-5.

21. Ahn J, Kim NJ, Choung HK, Hwang SW., Sung M, Lee MJ, Khwarg
Sl. Frontalis sling operation using silicone rod for the correction
of ptosis in chronic progressive external ophthalmoplegia. Br J
Ophthalmol. 2008 Dec;92(12):1685-8.

22. Lelli GJ Jr, Musch DC, Frueh BR. Nelson CC. Outcomes in sili-
cone rod frontalis suspension surgery for high-risk nonconge-
nital blepharoptosis. Ophthalmic Plast Reconstr Surg. 2009 Sep-
Oct;25(5):361-5.

23. Van Sorge AJ, Devogelaere T, Sotodeh M, Wubbels R, Pari-
daens D. Exposure keratopathy following silicone frontalis sus-
pension in adult neuro- and myogenic ptosis. Acta Ophthalmol.
2012 Mar;90(2):188-92.

24. Litwin AS, Patel B, McNab AA, McCann JD, Leatherbarrow B,
Malhotra R. Blepharoptosis surgery in patients with myasthenia
gravis. Br J Ophthalmol. 2015 Jul;99(7):899-902.

25.Bernardini FP, de Conciliis C, Devoto MH. Frontalis suspension
sling using a silicone rod in patients affected by myogenic blepha-
roptosis. Orbit. 2002 Sep;21(3):195-8

26. Vemuri S, Christianson MD, Demirci H. Correcting myogenic
ptosis accompanying extraocular muscle weakness: The "Bobby
Pin" procedure. Orbit. 2016 Oct;35(5):267-70.

27. Burnstine MA, Putterman AM. Upper blepharoplasty: a novel
approach to improving progressive myopathic blepharoptosis.
Ophthalmology. 1999 Nov:106(11):2098-100.

28. Park RB. Akella SS. Aakalu VK. A review of surgical manage-
ment of progressive myogenic ptosis. Orbit. 2023 Feb;42(1):11-24.

29.Soejima K, Sakurai H, Nozaki M, Fujiwara O, Masuda M, Yama-
da H. Shimizu J. Surgical treatment of blepharoptosis caused by



chronic progressive external ophthalmoplegia. Ann Plast Surg.
2006 Apr;56(4):439-42.

30. Diniz SB. Akaishi PM, Cruz AAV. Frontalis Linkage Without In-
traoperative Eyelid Elevation for the Management of Myopathic
Ptosis. Ophthalmic Plast Reconstr Surg. 2020:36(3):258-262.

31. Lamont M, Tyers AG. Silicone sling allows adjustable ptosis
correction in children and in adults at risk of corneal exposure.
Orbit. 2010 Apr;29(2):102-5.

32. Holck DE, Dutton JJ, DeBacker C. Lower eyelid recession

combined with ptosis surgery in patients with poor ocular motility.
Ophthalmology. 1997 Jan;104(1):92-5.

33. Demartelaere SL, Blaydon SM, Shore JW. Tarsal switch le-
vator resection for the treatment of blepharoptosis in patients
with poor eye protective mechanisms. Ophthalmology. 2006
Dec:13(12):2357-63.

34. Lenake MN, McNab AA. The Posterior Approach Tarsal Switch
Procedure for Myopathic Ptosis: A Modified Technique. Ophthal-
mic Plast Reconstr Surg. 2017 Mar/Apr;33(2):129-131.



FAITS CLINIQUES

Imagerie multimodale dans un cas atypique d'achromatopsie incompléete
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Achromatopsia (ACHM) is a rare come function syndrome with an
incidence of approximately 1in 30 000 [1]. It is an autosomal reces-
sive retinal abnormality with an absence of cone function. Several
mutations have been identified in different genes such as CNGAS3,
CNGB3, GNAT2, PDE6C, PDE6H, and ATF6 [1-3]. Therefore, impor-
tant variability in phenotypic, functional, and imaging findings can
be observed. ACHM can be complete or incomplete depending on
the severity of cone dysfunction.

We report and characterize clinical electrophysiological. colori-
metric and multimodal imaging findings of an unusual case of in-
complete congenital ACHM.

A 23-year-old patient of related parents consulted for a routine
examination. Past ocular history revealed a visual impairment of
unknown etiology since childhood. The ophthalmologic examina-
tion showed a mild photophobia and pendular horizontal nystag-
mus inprimary gaze. The decimal best corrected visual acuity was
0.2inboth eyes. Slit lamp examination was unremarkable. Fundus
examinationrevealed afoveal atrophy with macular granularity in
both eyes without any relevant abnormalities of the papilla northe
peripheral retina (Figure 1-A). Fundus autofluorescence showed
a bilateral foveal hyperautofluorescence (Figure 1-B). Macular
swept-source optical coherence tomography (S5-0CT) revealed
a symmetrical and bilateral sub-foveal “punched out” hyopreflec-
tive zone (HRZ) within outer retinal layers with intact hyperreflec-
tive external limiting membrane and underlying retinal pigment
epithelium and a total absence of the ellipsoid zone (EZ) (Figure
1-C). A full-field electroretinogram (ERG) confirmed preserved
scotopic response with subnormal a and b waves amplitudes of
the scotopic ERGs (dark-adapted 0.01, 3.0. and 10.0), associated
to a reduced photopic response and the light-adapted 3 and 30-
Hz flicker (Figure 2). These ERG results indicated preserved rod
functions but an impaired cone function. However, saturated
Farnsworth D-15 Hue test showed normal color vision pattern
in both eyes (Figure 3-A). Ishihara test and Farnsworth Munsell
D-100 Hue test confirmed moderate altered color discrimination
(Figure 3-B).

Characteristic tomographic appearance, electrophysiological
and colorimetric data confirmed the clinical diagnosis of conge-
nitalincomplete ACHM.
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ACHM is a relatively rare disease among the spectrum of cone
dysfunction, with varying incidence according to its genetic in-
heritance (higher rate in consanguineous marriages) [3]. ACHM
comprises acomplete variant with a total absence of color discri-
mination and an incomplete or partial variant defined as a milder
form of the disease allowing some color discrimination [2]. Com-
plete ACHM is more frequent than incomplete ACHM [3].

The underlying pathological mechanism of incomplete ACHM has
not been well defined [4]. Complete ACHM is assessed by the total
lackoffunctionofallthreetypesofcones:theprotanorlong-wave-
length-sensitive cone axis. the deutan or middle-wavelen-
gth-sensitive cone axis, and the tritan or short-wavelength-sen-
sitive cone axis [3]. Unlike the complete form. one or more types of
cones may be partially functionalinincomplete ACHM. It has been
highlighted that eyes with partial ACHM presented reduced cone
mosaic density up to 10-50% of average foveal cone density wit-
hout any detected cone mosaics outside the fovea [4]. Ueno et al
suggested that these foveal residual functioning cones explained
the relatively preserved visual acuity and color vision in the in-
complete forms of ACHM [4].

Although the clinical symptoms are similar to those detected in
complete ACHM, they are less prominent. Incomplete ACHM is
characterized by a mild pendular nystagmus, less intense pho-
tophobia and reduced visual acuity that remains higher than in
the complete form [2.4]. Fundus examination is usually unre-
markable; but occasionally macular alterations are detected.
Fundus autofluorescence reveals typically foveal hyperau-
tofluorescence, as it is the case of our patient, identified by Fahim
et alas arelevant sign for the clinical diagnosis of ACHM, that can
be correlated with different OCT detected abnormalities [5.6].
Variable macular changes have been evaluated with the advent of
OCT. Based on the continuity of the EZ and the presence of a clas-
sic sub-foveal HRZ, Sundaram et al classified ACHM into 5 stages:
normal appearance, variable degrees of disrupted hyperreflec-
tive EZ, optically empty cavity or HRZ, outer retinal atrophy with
loss of retinal pigment epithelium and foveal hypoplasia in the fi-
nal stage [7]. Greenberg et al have also proposed an OCT-based
staging system to stratify foveal morphology and facilitate early
disease assessment [6]. HRZ feature (grade 4 of OCT classifi-
cation] was reported by Larguech et al as an outer-retinal par-
tial-thickness hole, a convenient hallmark of ACHM, observed
as well in our patient [8]. In early stages. a dense hyperreflective
foveal EZ was detected in the incomplete ACHM sibling by Ueno
et al and suggested to be a distinctive feature between the two
forms of ACHM [4]. However, recent studies based on the EZ grade
have concluded its insufficiency for a definitive diagnosis of ACHM
and the utility of a complementary analysis of OCT features with
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Figure 1. (A) Fundus photography of both eyes showing absence of fundus abnormalities. (E) Fundus autofluorescence of both eyes showing a bilateral
central hyperautofluorescence (C) Swept-Source optical coherence tomography of the right eye (RE) and the left eye (LE) showing symmetrical and
bilateral sub-foveal hyopreflective “punched out” zone within outer retinal layers with intact hyperreflective external limiting membrane and underlying

retinal pigment epithelium.




greater diagnostic value [9]. In fact. in our case. the OCT showed
an absence of the foveal EZ with an intact external limiting
membrane, as it can be seenin complete ACHM.

Furthermore, it has been believed that ACHM was a stable and
non-progressive disease; however, longitudinal OCT evaluation
demonstrated progressive foveal structure changes with deve-
lopment of disrupted EZ and HRZ over a long follow-up period of
5.7years [4,10]. Hence, Triantafylla et al suggested that eventually
treatment at an early stage of the disease might provide a better
prognosis [10].

The OCT structural changes. associated with the loss of cone
photoreceptors in the subfoveal zone, were actually correlated
to ERG findings. Traditionally. ERG assesses an undetectable
lightadapted flash photopic ERG but a largely preserved scotopic
ERG. confirming the diagnosis of complete ACHM [3]. Our patient

presented a diminished photopic response with a preserved sco-
topic response which was consistent with the incomplete form.

In conclusion, the incomplete form of ACHM has been rarely do-
cumented and its exact pathogenesis remains unclear. Our case
highlights the main features distinguishing the incomplete ACHM:
moderate visual impairment, mild functional signs, residual cone
ERG responses and reduced color vision. It is important to note
the practical relevance of fundus autofluorescence and OCT for
assessing the diagnosis and monitoring of ACHM patients. In ab-
sence of genetic molecular diagnosis, OCT is a valuable tool to
accurately assess diagnosis and follow-up of ACHM. However,
genetic confirmation would be valuable if gene therapy is to be
considered. Early diagnosis of ACHM is essential in order to op-
timize childhood development, provide family management and
counselling.
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Figure 3. (A) Results of saturated Farnsworth D-15 Hue test showing normal findings in both eyes. (3) Farnsworth Munsell D-100 Hue test revealing
moderate altered color discrimination in both eyes.




FAITS CLINIQUES

Besma Ben Achour*, Atf Ben Abderrazek, Amine Zahaf, Ahmed Jabri, Wassim Hmaied

Department of Ophthalmology, Internal Security Forces Hospital, La Marsa, Tunisia

Key-words
Choroidal neovas-
cularization, Behget
disease, anti-VEGF

Mots-clés
Néovascularisation
choroidienne, maladie
de Behget, anti-VEGF

Abstract

Introduction. Choroidal neovascularization (CNV) is a rare occurrence in Behget's disease. We present a case of CNV in Beh-
cet's disease and review the existing literature on this rare complication.

Case. A 48-year-old male with a known diagnosis of Behget's disease presented with visual loss and metamorphopsiain the
right eye. Clinical findings and multimodal imaging confirmed the diagnosis of CNV in Behget's disease.

Conclusion. CNV is a rare complication during Behget's disease. Early treatment based on intravitreal anti-VEGF injections
appears to improve the severe prognosis of these complications.

Résumé

Introduction. La néovascularisation choroidienne (NVC) est rare dans le cadre de la maladie de Behget. Nous rapportons un
casde NVC associée alamaladie de Behget et passons en revue la littérature existante sur cette complication peu fréquente.
Observation. Un homme de 48 ans, suivi pour une maladie de Behget, sest présenté pour une baisse de vision et des méta-
morphopsies de l'eil droit. L'examen clinique et limagerie multimodale ont confirmé le diagnostic de NVC dans le cadre d'une
maladie de Behcet.

Conclusion. La survenue de NVC est une complication rare de lamaladie de Behget. Un traitement précoce basé sur les injec-

tions intravitréennes d'anti-VEGF semble améliorer le pronostic sévere de ces complications.

Choroidal neovascular membranes (CNV) are abnormal blood
vessel growths that can result in loss of vision. The most common
conditions that lead to the development of CNV are age-related
macular degeneration (AMD) and myopia, followed by ocular in-
flammation. Inflammatory choroidal neovascularization (iCNV)
is a rare complication of infectious or non-infectious uveitis
that occurs when the retinal pigment epithelium (RPE)-Bruch's
membrane complex is directly affected by inflammation or infec-
tion [1].

Wereport here arare case of CNVin a patient with Behcet disease.

We report the case of a 48-year-old patient. who has been fol-
lowed for Behget's disease for twelve years, who presented to
our department with vision loss and metamorphopsia of the right
eye. The patient has a history of panuveitis with bilateral vascu-
litis treated with corticosteroids and immunosuppressors. The
best corrected visual acuity (BCVA) was 20/70 in the right eye
(RE) and 20/20 in the left eye. Slit lamp examination was normal
in both eyes. Fundoscopy of the RE revealed deep chorioretinal
scars disseminated in the posterior pole (Figure 1A). Fluorescein
angiography showed early hyper fluorescence surrounding the

Fundoscopy of the right eye revealing deep chorioretinal scards disseminated in the posterior pole.
right eye showing early hyperfluorescence surrounding the juxtafoveolar chorioretinal scar with late staining.
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juxtafoveolar chorioretinal scar with late staining (Figure 1B).
Macular Optic coherence tomography (OCT) of the RE showed
a hyper-reflective lesion in the outer retina suggestive of a type
2 CNV (Figure 2). OCT-Angiography revealed a neovascular
network at the level of choriocapillaris (Figure 3).

The patient received one intravitreal injection of Bevacizumab.
One month following the injection, BCVA was 20/20 with no signs
of exudation in OCT in the RE (Figure 4).

iCNV can occur near chorioretinal scars or choroidal granulo-
mas and can be categorized as foveal, juxtafoveal, or extrafoveal
based on their location. Patients with foveal CNV may experience
symptoms such as metamorphopsia or central scotoma, leading
toadiagnosis of subclinical uveitis. On the other hand, extrafoveal
membranes may not cause any symptoms and may only be detec-
ted during a follow-up examination or in the case of acute hemor-
rhage in the posterior pole [2].

Classic membranes in uveitis have a grayish appearance and ex-
hibit exudative orhemorrhagicfoci surrounding the lesion. Howe-
ver, subretinalmembranes canbe missed during ophthalmoscopy
due to minimal exudation, with the only indirect sign being a small
intraretinal hemorrhagic lesion. Atrophic CNVs are yellow-white
plaques, and larger CNVs can have a mixed pattern with active
foci within a fibrous plague. A membrane may only present with
macular edema or serous retinal detachment, which can also be
signs of inflammation in intermediate/posterior uveitis. [2]
Non-infectious uveitis-related CNV can be caused by conditions
such as Vogt-Koyanagi-Harada's disease, punctate inner cho-
roidopathy, multifocal choroiditis, geographic helicoid peripapil-
lary choroidopathy. and acute posterior multifocal placoid pig-
ment epitheliopathy [3].

Only a few cases in the literature report the occurrence of this
complication in Behcget disease.

Michclson et al. [4] were the first to describe a case of subretinal
neovascular membrane in a 33-year-old pregnant woman with
behcget disease. Inagaki et al reported a case of a 57-year-old with
Behget disease who developed subretinal foveal neovascular
membrane on the edge of a macular scar [5].

Macular OCT of the right eye showing a hyper-reflective lesion in the outer retina suggestive of a type 2 CNV.

Multiple hypotheses have been suggested to elucidate the occur-
rence of CNV in Behget's disease. Michelson et al. [4] associated
the formation of subretinal membranes with vasculitis affecting
the choroidal-ciliary circulation. Chevalley et al. [6] speculated
that any posterior uveitis presenting a macular scar can poten-
tially develop subretinal membranes. Another presented hypo-
thesis is that the disruption of Bruch's membrane or the outer
retinal barrieris likely to trigger subretinal neovascularization.
In our patient, deep and persistent infiltrates have resulted in a
choroidal retinal scar. CNV has arisen from the edges of this scar.
There is no established therapeutic protocol in choroidal inflam-
matory neovascularization. Several studies have demonstrated
the effectiveness of anti-VEGF therapy up to 3 years after injec-
tionin treating inflammatory neovascularization. [8]

Our patienthasreceived oneintravitrealinjection of Bevacizumab
duetothe presence of symptomatic CNV with signs of activity (late
leakage on angiography).

To our knowledge, this is the third case of ICNV in Behget disease
reportedinthe literature.

Choroidal neovascularization is a rare complication during Beh-
cet's disease. Early treatment based on intravitreal anti-VEGF

injections appearsto improve the severe prognosis of these com-
plications.
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Le lymphangiome orbitaire est une tumeur hamartomateuse bé-
nigne. habituellement unilatérale, trés rare, et a développement
progressif. Il touche généralement le nourrisson et lenfant, et
représente 2% des tumeurs orbitaires et 12% des tumeurs vas-
culaires [1.2]. Contrastant avec la bénignité histologique, le lym-
phangiome orbitaire posséde un potentiel dagressivité locale
[3]. Les principaux signes cliniques rencontrés sont l'exophtal-
mie, les troubles oculomoteurs et le ptdsis [4]. L'exophtalmie
peut étre d'installation progressive, mais peut aussi apparaitre
brutalement aprés une hémorragie intra-kystique spontanée ou
post-traumatique [5].

Nous avons rapporté deux cas de lymphangiome orbitaire révélé
par une exophtalmie post-traumatique chez une fillette de 4 ans
et un jeune homme de 28 ans.

CasN°1

Il s'agissait dune enfant dgée de 4 ans, sans antécédents patho-
logiques particuliers, admise en Chirurgie Pédiatrique en février
2023 pour traumatisme cranio-facial. Un avis ophtalmologique
spécialisé a été sollicité devant une exophtalmie gauche d'appa-
rition brutale associée a une baisse de l'acuité visuelle.

L'examen ophtalmologique a montré une exophtalmie non axile
de l'eeil gauche. associée a cedéme palpébral important, une hé-
morragie sous-conjonctivale diffuse et une ophtalmoplégie com-
pléte (Figure1).

Photographie montrant une exophtalmie non axile de 'ceil gauche,
associée a cedéme palpébralimportant et une hémorragie sous-conjonc-
tivale diffuse.
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L'acuité visuelle était difficile a chiffrer. L'examen a la lampe a
fente a objectivé une kératite dexposition, une chambre anté-
rieure calme et un cristallin clair. L'examen du fond deeil a révé-
lé un cedeme papillaire stade I. L'examen de leil droit était sans
particularités.

Une IRM orbitaire a été demandée en urgence révélant un proces-
sus lésionnel multi-kystique intra-orbitaire gauche, extra-ocu-
laire, pré- et rétro-septal, en iso-signal T, modérément rehaus-
séapresinjection de produit de contraste mesurant 38x18x25 mm
responsable d'une exophtalmie grade 3. Le processus englobe les
muscles droits interne et inférieur, arrive au contact du muscle
droit supérieur. et refoule le nerf optique sans lenvahir. L'aspect
était en faveur d'un lymphangiome kystique orbitaire. La présence
d'un remaniement important était évocatrice d'une hémorragie
intra-kystique (Figure 2).

Devant la suspicion radiologique d'un lymphangiome kystique
chez une enfant, une échographie abdominale a été réalisée a la
recherche dautres localisations et afin déliminer les diagnos-
tics différentiels. L'absence d'adénopathies profondes a permis
décarter la présence d'une localisation mésentérique ou rétro-
péritonéale. Par ailleurs, léchographie abdominale n'a pas re-
trouvé de signes en faveur d'un neuroblastome, d'un lymphome
ou de métastases. L'hémogramme était normal avec absence de
blastes.

L'électrorétinogramme et les potentiels évoqués visuels ont mis
en évidence un fonctionnement normal des voies visuelles.

Sur le plan thérapeutique, la kératite dexposition a été traitée
par des larmes artificielles, une antibiothérapie par voie locale et
une occlusion palpébrale. Devant le risque inhérent a la chirurgie
dexérese, une sclérothérapie intra-lésionnelle par bléomycine a
étéindiquée. LaBléomycine aétédiluée aImg/mletinjectéeenin-
tralésionnel sous pression négative a une dose adaptée ala taille
de latumeur, sans dépasser la dose maximale de 15mg/séance.
L'évolution a une semaine a été marquée par lamélioration de
lacuité visuelle de leeil gauche, la diminution de lcedéme pal-
pébralet lanette régression de lexophtalmie (Figure 3). L'examen
dufond d'eeil a objectivé la régression de lcedeme papillaire.

Cas N°2

Un homme, agé de 28 ans, sans antécédents particuliers, a été
recu aux urgences ophtalmologiques pour un traumatisme
contendant de l'ceil droit (OD) suite a une agression par coup de
poing.

L'examen ophtalmologique de 'OD a montré un léger cedéme pal-
pébral ecchymotique sans douleurs a la palpation du cadre or-
bitaire associé a une hémorragie sous-conjonctivale sectorielle
nasale sans chémosis.



IRM orbitaire

Coupe coronale en Tl aprés injection de Gadolinium montrant un processus lésionnel multi-kystique intra-orbitaire gauche,

extra-oculaire, pré- et rétro-septal, modérément rehaussé aprés injection de PDC mesurant 38x18x25 mm responsable d'une exophtalmie grade 3.

Coupe axiale en TI-Gado objectivant un remaniement important évocateur d'une hémorragie intra-kystique.

Coupe axiale en T2 montrant un proces-

sus qui englobe les muscles droits interne et inférieur, arrive au contact du muscle droit supérieur, et refoule le nerf optique sans lenvahir.

Photographie a une semaine du traitement montrant la diminu-
tion de lcedéme palpébral et la nette régression de lexophtalmie.

L'acuité visuelle était a 8/10eme sans correction. Le segment an-
térieur et le fond d'eeil étaient sans anomalies. L'examen de lceil
gauche était sans particularités. Le patient a été mis sous collyres
anti-inflammatoires et agents mouillants.

Le patient a reconsulté 72 heures plus tard pour une exophtalmie
droite douloureuse dévolution rapidement progressive depuis
le traumatisme. Nous avons objectivé une exophtalmie majeure
axile non pulsatile. L'examen de loculomotricité en version dans
les neuf positions du regard a montré une limitation de l'adduc-
tion et de l‘élévation du coté droit. L'acuité visuelle était a 7/10eme
avec un segment antérieur calme, un tonus oculaire a 32 mmHg
et un fond d'eeil normal. Au niveau du canthus médial. nous avons
observé une masse légerement bleutée infiltrant la conjonctive
et la capsule de Tenon. IL n'y avait pas d'infiltration au niveau des
paupieres (Figure 4).

Photographie montrant une exophtalmie droite associée a une
hémorragie sous-conjonctivale sectorielle nasale. Noter l'aspect légére-
ment bleuté au niveau du canthus médical.

L'IRM orbitaire a décelé une masse tumorale multi-kystique in-
tra-orbitaire extra-oculaire droite. dallure bénigne, mesurant
34x15%22 mm responsable d'une exophtalmie grade 3. Le proces-
sus englobe les muscles droits interne et supérieur. ainsi que le
nerf optique sans envahissement visible. Un lymphangiome kys-
tique orbitaire droit compliqué d'hémorragie intra-kystique a été
suspecté devant la présence d'un remaniement important (Figure
5).

Le patient a été hospitalisé dans le service d'Ophtalmologie. Il a
été mis sous corticoides, antibiotiques et hypotonisants par voie
topique. Une corticothérapie par voie générale a la dose de 1mg/
kg/j a été instaurée afin de diminuer les phénoménes inflamma-
toires.

L'évolution a 48 heures a été marquée par une régression par-
tielle des signes inflammatoires locaux avec persistance d'une
hypertonie oculaire a 29 mmHg sous traitement hypotonisant
maximal. Devant ce lymphangiome kystique orbitaire volumineux
avec retentissement oculaire, nous avons opté pour une scléro-
thérapie intra-lésionnelle par bléomycine.

Le contréle clinique a 3 jours du traitement a montré une diminu-
tion des signes inflammatoires, une régression partielle de l'exo-
phtalmie (Figure 6). une acuité visuelle a 8/10éme et un tonus ocu-
laire a 16 mmHg sous monothérapie. Le résultat esthétique était
satisfaisant.

L'exophtalmie post-traumatique est une pathologie rare. Son in-
cidence reste indéterminée dans la littérature. Elle nécessite un
diagnostic précis des mécanismes physiopathologiques et un bi-
lan lésionnel détaillé des lésions associées afin dinstaurer une
conduite thérapeutique adaptée. Bien que rare, le lymphangiome
orbitaire peut étre responsable dexophtalmie post-traumatique
surtout en cas d'hémorragie intra-kystique. Cette tumeur sur-
vient généralement chez le nourrisson et lenfant. Nous avons
décrit deux cas dexophtalmie post-traumatique révélant un lym-
phangiome orbitaire chez une fillette de 4 ans et un jeune homme
de 28 ans. Dans la série de Tung [2] comportant 26 cas de lymphan-
giome, 10 sont apparus avant l'age de 2 ans dont 5 ont été diagnos-
tiqués avant l'age de 6 mois, 12 entre 3 et 15 ans et 2 apres 15 ans.
Dans une série récente publiée en 2017, Woo et al [5] ont étudié 12
cas de lymphangiome kystique orbitaire, dont deux nourrissons,
huit enfants et deux adultes.



IRM orbitaire

Coupe coronale en T2 montrant une masse tumorale multi-kystique intra-orbitaire extra-oculaire droite, d’allure bénigne,

mesurant 34x15x22 mm responsable d’'une exophtalmie grade 3. Noter laspect du nerf optique refoulé par la tumeur sans envahissement visible
Coupe axiale en T2 montrant le processus qui englobe les muscles droits interne et supérieur, associé a un remaniement intra-kystique important.

La nature du lymphangiome demeure un sujet de discussion, et
les études hémodynamiques et histologiques récentes confir-
ment la nature hamartomateuse des lymphangiomes orbitaires
[6]. Le lymphangiome peut se localiser au niveau de la conjonc-
tive, des paupieres ou au niveau de lorbite.

Dans la forme orbitaire, les principaux signes cliniques rencon-
trés sont lexophtalmie, les troubles oculomoteurs et le ptésis [4].
L'exophtalmie peut étre d'installation progressive. mais elle peut
aussi apparaitre brutalement apres une hémorragie intra-kys-
tique. Cette hémorragie peut étre spontanée ou post-trauma-
tique. Le traumatisme en cause peut étre minime ou sévére. Chez
nos patients, 'hémorragie était secondaire a un traumatisme
cranio-facial (Cas N°1) et a un traumatisme contendant par coup
de poing (Cas N°2). Dans la série de Woo [5]. L'exophtalmie due a
Uhémorragie intra-kystique était le mode de révélation exclusif
du lymphangiome orbitaire. Le saignement était de cause trau-
matique dans 25% des cas. Dans la série de Tunc [2]. un ptosis a été
noté dans 73 % des cas et un trouble oculomoteur dans prés de la
moitié des patients. Deux patients ont présenté une diplopie bino-
culaire. Dans notre description de cas, nos deux patients avaient
respectivement une ophtalmoplégie compléte et une limitation de
l'adduction et de lélévation.

Sur le plan radiologique, la TDM orbitaire révele une masse ho-
mogene, ou parfois hétérogene avec des espaces kystiques
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Photographie a 3 jours du traitement montrant larégression par-
tielle de lexophtalmie et la disparition des signes inflammatoires locaux.

prenant le produit de contraste en anneau. Cette masse est sou-
vent mal limitée, difficilement individualisable du nerf optique et
des muscles oculomoteurs [6]. L'imagerie par résonance ma-
gnétique (IRM) orbitaire demeure lexamen de référence. Elle
permet d'apprécier le caractere vasculaire circulant ou non de
la tumeur, probleme essentiel pour le diagnostic et le choix thé-
rapeutique. Le lymphangiome est essentiellement composé de
logettes a contenu liquidien bien limitées refoulant les struc-
tures adjacentes. Le signal des kystes est variable, dépendant
de la richesse en protéines de leur contenu et de la présence de
sang. Apres injection. les parois des logettes peuvent prendre le
contraste. L'hémorragie aigué intra-kystique se traduit par un
aspect en hypersignal T1, hyposignal T2 d'un ou plusieurs kystes
et des niveaux liquide-liquide avec un surnageant en hypersignal
T2 et un sédiment hématique en hyposignal T2. Le nerf optique est
étiré et rigide. Il existe une déformation losangique du globe. Les
séquences en Tl et T2 fat sat précisent le siege. les extensions et
les composantes hémorragiques aigués de la lésion. Chez nos
patients, U'IRM orbitaire a décelé un processus lésionnel mul-
ti-kystique intra-orbitaire, extra-oculaire, pré- et rétro-septal.en
iso-signal T, modérément rehaussé apres injection de produit de
constraste mesurant plus de 30 mm de grand axe et responsable
d'une exophtalmie grade 3. Le processus a englobé les muscles
droits et a refoulé le nerf optique sans lenvahir. Nous avons noté
la présence d'un remaniement important évoquant une hémor-
ragie intra-kystique. Malgré le caractére aigu de 'hémorragie
survenant dans un contexte post-traumatique, nous n'avons pas
individualisé de niveau liquide-liquide sur les coupes IRM.

En échographie, le lymphangiome se présente comme une masse
kystique cloisonnée par des septa parcourus par des flux a lécho-
graphiede contrastes. Le contenudes kystes est hétérogene, avec
des petits échos internes, avec parfois un niveau liquide-liquide
en cas d'hémorragie intrakystique. L'échographie des contrastes
recherche une souffrance vasculaire de la téte du nerf optique.
Le diagnostic d'un lymphangiome orbitaire sans retentissement
oculaire ne nécessite pas de prise en charge active. Les lésions
sont connues pour étre mal définies, s'arborant dans et autour
des structures environnantes, ce qui rend lexcision chirurgicale
notoirement difficile et risquée. Les corticoides par voie générale
ont été recommandés par certains auteurs pour réduire la taille



de latumeuretdiminuer linflammation locale. Dans nos observa-
tions, nous avons indiqué une corticothérapie par voie générale a
ladose de Tmg/kg/j pour lutter contre les phénomenes inflamma-
toires liées au traumatisme et a la tumeur.

Plusieurs stratégies ont été utilisées pour traiter les lymphan-
giomes orbitaires, notamment la sclérothérapie intra-lésion-
nelle. Cette technique a été proposée depuis quelques années [7].
Le but des produits sclérosants est de créer une inflammation
localisée a l'endothélium des lumiéres vasculaires lymphatiques
aboutissant a une thrombose du vaisseau et a une nécrose locali-
sée. Différents produits sclérosants ont ainsi été évalués sur des
petites séries, voire quelques cas de lymphangiomes orbitaires.
L'injection du produit se fait sous anesthésie générale par voie
percutanée apres avoir vérifié labsence de passage veineux.

Les sclérosants utilisés dans les lymphangiomes orbitaires
comprennent le sulfate de tétradécyl de sodium, le OK-432, le
morrhuate de sodium 5%. la bléomycine et la doxycycline [8].
L'utilisation de ces agents en intra-orbitaire a toujours soulevé
desinquiétudes quant au risque non négligeable d'induire un syn-
drome compartimental avec neuropathie optique compressive et
surtout demboliser le sinus caverneux [9].

Le Sotradecol® (sodium tétradecyl sulfate) actuellement re-
tiré du marché et utilisé dans la sclérose des varicosités des
membres inférieurs et des varices cesophagiennes a été injecté
en intraorbitaire chez trois patients avec des résultats modé-
rés : aspect esthétique légerement amélioré, récidive au bout de
quelgues mois avec une deuxieme injection inefficace et des ef-
fets secondaires nombreux (douleur, cedeme, érytheme et prurit
traités par antihistaminique) [10].

Suzuki et al. [11] ont rapporté lutilisation de 'OK-432 (lyophili-
sat de Streptocoques pyogenes A tués dans une suspension de
pénicilline) en injection intraorbitaire : a 12 mois de recul, ils ont
obtenu une amélioration clinique intéressante aprés 2 injections
d'OK-432 au prix toutefois de réactions inflammatoires immé-
diatestresimportantes (hypertonie oculaire, cedéme conjonctival
et palpébral majeur).

Schwarcz et al. [12] ont testé le morrhuate de sodium 5 % en in-
jection intralésionnelle chez 6 patients : plusieurs injections se
sont avérées nécessaires (2,6 + 2 injections) afin dobtenir une ré-
gression partielle de lexophtalmie (1.5 mm en moyenne) avec des
complications fréquentes (hémorragie intralésionnelle et kéra-
topathie transitoire).

Labléomycine est un antibiotique antinéoplasique isolé du cham-
pignon Streptomyces verticillus par Umezawa en 1966 [13,14].
Actuellement, la bléomycine est utilisée comme agent chimio-
thérapeutique dans le traitement du carcinome épidermoide, du
lymphome, du carcinome testiculaire et des épanchements pleu-
raux malins [8]. Son principal mécanisme d'action découle de sa
capacité a provoquer des cassures de I'ADN simple ou double
brin et a inhiber la synthése de I'ADN et de 'ARN [15]. Il est éga-
lement connu pour provoquer l'induction du facteur de nécrose
tumorale et de l'apoptose dans les cellules a division rapide [8].
Son effet sclérosant sur l'endothélium vasculaire a été observé
pour la premiere fois dans le traitement des affections pleurales
malignes. Sa premiere utilisation pour le traitement des lym-
phangiomes remonte a 1977 par Yura et ses collegues [16]. Bien
que largement utilisée dans les lymphangiomes extra-orbitaires,
la bléomycine reste peu étudiée dans les lymphangiomes kys-
tiques a localisation orbitaire [13]. Dans une cohorte publiée par
Nirav en 2017 [17]. la bléomycine intra-lésionnelle a montré des
résultats favorables et prometteurs dans le traitement des lym-
phangiomes orbitaires. Les auteurs ont suggéré son utilisationen
premiere intention dans cette indication.

Chez nos patients, nous avons opté pour une sclérothérapie in-
tra-lésionnelle par bléomycine. Le produit a été dilué a Tmg/ml
et injecté en intra-lésionnel sous pression négative a une dose
adaptée a la taille de la tumeur, sans dépasser la dose maximale
de 15mg/séance. La corticothérapie a été poursuivie pour lutter
contre les phénomenes inflammatoires iatrogenes causés par le
produit sclérosant. L'évolution a court terme a été marquée par

une régression de lexophtalmie avec un résultat esthétique sa-
tisfaisant.

Concernant le profil évolutif du lymphangiome aprés sclérothé-
rapie. Paramasivamand et al [18] ont rapporté une série rétros-
pective de 22 cas de lymphangiomes orbitaires traités par bléo-
mycine en intra-lésionnel avec une réduction de volume > 80 %
dans 57 % des cas et une réduction de 50 % a 79 % dans les 43 %
restants. Cependant, la période de suivi était courte, allant de 6
semaines a6 mois.

La localisation orbitaire des lymphangiomes kystiques est assez
rare. Les lésions peuvent étre expansives et se compliquer d'une
hémorragie aigue intra-kystique a loccasion d'un traumatisme
orbitaire. L'augmentation brutale du volume orbitaire peut étre
a lorigine d'une hypertonie oculaire incontrélable ou d'une com-
pression du nerf optique. Les corticoides par voie générale sont
recommandés pour réduire la taille de la tumeur et diminuer lin-
flammation locale. La sclérothérapie intra-lésionnelle a montré
des résultats favorables et prometteurs dans le traitement des
lymphangiomes orbitaires, suggérant son utilisation en premiere
intention. L'évolution a long terme n'a pas encore été évaluée par
des études longitudinales.

Les auteurs ne déclarent aucun conflit dintéréts.

Les patients ou leurs représentants légaux ont donné leur
consentement éclairé pour publier leurs dossiers médicaux et
leursiconographies a des fins scientifiques.
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Iris tumors in young adults

Kmiha Rim*, Fendouli Ines, Ben Hadj Khlifa Mohamed, Gouider Dhouha, Chebbi Amel, Bouguila Hedi

Service C, Institut Hedi Raies d'Ophtalmologie de Tunis, Tunisie

Mots-clés
Tumeur, iris, imagerie,
histopathologie

Key-words
Tumor. iris, imaging.
histopathology

Résumé

Introduction. Il existe une grande variété des tumeurs de liris, comprenant des cas acquis ou congénitaux. bénins ou ma-
lins. Le mélanome malin est la tumeur primaire la plus fréquente de l'iris. Les moyens d'imagerie tels que la biomicroscopie
ultrasonore et l'IRM sont essentiels pour évaluer l'extension de ces tumeurs et la chirurgie reste la principale modalité thé-
rapeutique.

But. Le but de l'étude était de décrire les caractéristiques de trois patients avec des tumeurs iriennes, d'évaluer leur prise en
charge et de les comparer a la littérature.

Cas cliniques. Ter cas : Un patient de 26 ans avec de multiples petites lésions iriennes pigmentées bilatérales associées a
une lésion pigmentée de plus grande taille, localisée a 3H, atteignant l'angle irido-cornéen. L'acuité visuelle était a 10/10, au
niveau des deux yeux. L'examen du segment postérieur a objectivé a gauche une masse pigmentée au niveau du corpsciliaire
a3H, avec une rétine normale au fond d'eeil. L'UBM et l'IRM ont montré un aspect en faveur d'un mélanome irido-ciliaire. 2eme
cas : Une fillette de 15 ans avec une douleur oculaire droite évoluant depuis quelques mois. L'examen de l'iris objectivait une
masse tumorale fortement pigmentée, s'étendant sur un quadrant horaire. La pression intraoculaire était a 24 mm Hg avec
un angle irido-cornéen partiellement envahi par la tumeur. L'IRM ainsi que lévolution rapide de la tumeur nous ont fait forte-
ment suspecter le mélanome. Le diagnostic était confirmé par létude histologique de il énuclée. 3eme cas : Une patiente
de 19 ans a consulté pour une baisse brutale de l'acuité visuelle de l'eeil gauche. A lexamen on notait une acuité visuelle a
2/10, un hyphéma avec une asymétrie de la profondeur de la chambre antérieure. L'iris avait une formation jaune chamois
envahissant langle. Cette lésion n‘avait pas de traduction a l'IRM. Une biopsie de la lésion a été réalisée. L'analyse histopa-
thologique a révélé un xanthogranulome juvénile irien.

Conclusion. Les tumeurs iriennes regroupent de multiples entités, dominées par le mélanome. Le diagnostic est posé surun
faisceau d'arguments cliniques et évolutifs, avec un important apport de la biomicroscopie ultrasonore. Une prise en charge
appropriée et précoce peut améliorer le pronostic. Les avancées dans les techniques d'imagerie et les options thérapeu-
tigues offrent de nouvelles perspectives pour la gestion de ces pathologies.

Abstract

Introduction. There is a wide variety of iris tumors, including acquired or congenital cases, benign or malignant. Malignant
melanoma is the most common primary tumor of the iris. Imaging modalities such as ultrasound biomicroscopy and MRl are
essential for evaluating the extent of these tumors, and surgery remains the primary therapeutic modality.

Aim. The aim of the study was to describe the characteristics of three patients with iris tumors, evaluate their management,
and compare them to the literature.

Cases. First case: A 26-year-old patient with multiple small bilateral pigmented iris lesions associated with a larger pig-
mented lesion, located at 3 o'clock, reaching the iridocorneal angle. Visual acuity was 10/10 in both eyes. Posterior segment
examination revealed a pigmented mass in the ciliary body at 3 o'clock. UBM and MRI showed features suggestive of an irido-
ciliary melanoma. Second case: A 15-year-old girl with right eye pain evolving for several months. Iris examination revealed
a highly pigmented tumor mass extending over a clock quadrant. Intraocular pressure was 24 mm Hg. MRI and the rapid evo-
Llution of the tumor strongly suggested melanoma. The diagnosis was confirmed by histological study of the enucleated eye.
Third case: A19-year-old female presented with a sudden decrease in visual acuity in the left eye. Examination revealed visual
acuity of 2/10, hyphema with asymmetry of the anterior chamber depth. The iris had a yellowish chamois formation invading
the angle. This lesion had no MRI translation. Biopsy of the lesion was performed. Histopathological analysis revealed juve-
nile iridic xanthogranuloma.

Conclusion. Iris tumors encompass multiple entities, dominated by melanoma. Diagnosis is based on a combination of cli-
nical and evolutionary arguments, with a significant contribution from ultrasound biomicroscopy. Appropriate and early
management can improve prognosis. Advances in imaging techniques and therapeutic options offer new perspectives for
managing these pathologies.

de complications locales ou denvahissement des structures

Les tumeurs iriennes sont multiples. Elles peuvent étre acquises  avoisinantes [3]. Les moyens d'imageries, notamment la biomi-
ou congénitales, bénignes ou malignes [1]. Le mélanome malin  croscopie ultrasonore (UBM) et l'IRM, sont d'un grand apport pour
est la tumeur primitive la plus fréquente de l'iris [2]. L'accessibi-  mieux étudier lextension et les rapports de ces tumeurs [4]. Les
lité au segment antérieur lors de tout examen ophtalmologique  attitudes thérapeutiques sont variées. La chirurgie constitue le
permet le plus souvent un diagnostic précoce avant l'apparition  pilier majeur du traitement [3].
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Le but de notre étude était de décrire les caractéristiques cli-
niques et paracliniques de trois patients présentant des tumeurs
iriennes suivis au service dophtalmologie C de linstitut Hédi
Raies dophtalmologie de Tunis, d'évaluer la prise en charge thé-
rapeutique et de comparer nos résultats aux données de la litté-
rature.

CasN°1

Ils'agitd'un patient 4gé de 26 ans, quinous a été adressé pour prise
en charge d'une lésion pigmentée de liris de U'OG de découverte
fortuite lors d'un examen de routine. L'acuité visuelle était a10/10.
au niveau des deux yeux. L'examen ophtalmologique a montré
une conjonctive normocolorée, une cornée claire et une chambre
antérieure calme et normo-profonde aux deux yeux. L'exa-
men de liris a révélé de multiples lésions iriennes pigmentées
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bilatérales. correspondant a des naevi iriens, associées a une [é-
sion pigmentée de plus grande taille, localisée a 3H. atteignant
'angle irido-cornéen, ainsi qu'une lésion plus petite a 9 H. au ni-
veau de l'eeil gauche (Figure 1.A). La gonioscopie arévélé unangle
irido-cornéen ouvert, envahitagauche parlesésionsa3Heta9H.
Le tonus intraoculaire était normal au niveau des deux yeux. Le
cristallin était transparent avec au niveau de l'eeil gauche un dépot
de pigments sur la cristalloide antérieure en regard de la lésion
de 3H. L'examen du segment postérieur a objectivé a gauche une
masse pigmentée au niveau du corps ciliaire a 3H. avec une rétine
normale au fond d'eeil. L'UBM a montré un aspect en faveur d'un
mélanome irido-ciliaire gauche. envahissant les zonules, langle
iridocornéen, la sclére au contact, avec épaississement de la
conjonctive (Figure 1.B). L'IRM orbitaire a conclu a un mélanome
irido-ciliaire gauche de 8mm avec hyper-signal T1, hypo-signal
T2. se rehaussant apreés injection de produit de contraste (Figure
1.C). Le patient était proposé pour traitement conservateur par
curiethérapie mais suite a un retard de prise en charge on a fini
par énucléer leeil gauche.

Photographie du segment antérieur montrant plusieurs naeviiriens a droite et des naevi et une lésion pigmentée de plus grande taille,

localisée & 3H, atteignant l'angle irido-cornéen, ainsi qu’une lésion plus petite 3 9 H.

Biomicroscopie aux ultrasons montrant une lésion iri-

do-ciliaire gauche, envahissant les zonules, l'angleiridocornéen, la sclére au contact, avec épaississement de la conjonctive; la lésion était vas-

cularisée au doppler couleur.

IRM orbito-cérébrale:Lésionirido-ciliaire de 8 mm de grand axe en hyper-signalT1, hypo-signal T2.



CasN°2

Une fillette de 15 ans sans antécédents, a consulté pour une dou-
leur oculaire droite évoluant depuis quelques mois. L'examen
ophtalmologique initial retrouvait au niveau de lceil droit une
acuité visuelle de loin limitée au décompte des doigts a quelques
centimetres, la cornée était claire, le reflexe photo-moteur direct
était altéré. L'examen de liris objectivait une masse tumorale for-
tement pigmentée, sétendant sur un quadrant horaire. en direc-
tion de la chambre antérieure, sans néo-vascularisation irienne
associée. La pressionintraoculaire était chiffrée a 24 mm Hg avec
un angle irido-cornéen partiellement envahi par la tumeur. Le
reste de lexamen était sans particularités. L'échographie oculaire

a objectivé une masse échogéne de 12 x 4.8 mm bien limitée, re-
foulant le cristallin en arriere, et sétendant a la chambre posté-
rieure et a la choroide en nasal (Figure 2.A). L'IRM. a montré un
processus expansif tissulaire de liris, hyper-signal T1, hypo-si-
gnal T2, serehaussant aprés injection de produit de contraste, oc-
cupant la chambre antérieure et arrivant au contact du cristallin
(Figure 2.B). L'évolution était marquée par une aggravation rapide
de la symptomatologie douloureuse avec une croissance de la
taille tumorale envahissant progressivement laire pupillaire et
une élévation des chiffres pressionnelles. Le diagnostic de mé-
lanome de liris était alors fortement évoqué. et une énucléation a
été pratiquée, confirmant histologiquement le diagnostic. Le bilan
dextension a distance était par ailleurs négatif.

Biomicroscopie aux ultrasons montrant une lésion de 12 x 4.8 mm bien limitée, refoulant le cristallin en arriére, et s'étendant a la

chambre postérieure et a la choroide en nasal ; la lésion était vascularisée au doppler couleur.

IRM orbito-cérébrale : Processus expansif

tissulaire de l'iris, hyper-signal T1, hypo-signal T2, se rehaussant aprés injection de produit de contraste.

CasN°3

Une jeune patiente dgée de 19 ans. sans antécédents généraux ni
ophtalmologiques particuliers, a consulté pour une baisse brutale
de l'acuité visuelle de l'eeil gauche sans notion de traumatisme. A
lexamen ophtalmologique, on notait au niveau de l'eeil gauche une
acuité visuelle a 2/10, une cornée claire et un hyphéma avec une
asymétrie de la profondeur de la chambre antérieure. L'examen
de liris objectivait une formation jaune chamois bien circonscrite
entre 2 heures et 3 heures avec a la gonioscopie un envahisse-
ment jaune- orange de l'angle en regard de la lésion irienne (Fi-
gure 3.A). Le tonus oculaire était a 26 mmHg. L'examen du cristal-
lin et du fond de il navait révélé aucune anomalie. L'examen a
UUBM a objectivé une masse irienne homogene de 3mm de grand
diametre antéro-postérieur (Figure 3.B). Cette lésion était hyper
fluorescente a l'angiographie a la fluorescéine donnant un aspect
de fine pellicule épi-irienne. L'IRM orbitaire n'a montré aucune
anomalie au niveau des 2 yeux et le bilan dextension était négatif

(Figure 3.C). Une biopsie d'une petite partie de la lésion a été réa-
lisée. L'analyse histopathologique de la biopsie a révélé un xan-
thogranulome juvénile irien, composé principalement de cellules
histiocytaires spumeuses. Des corticostéroides topiques et des
collyres anti-glaucomateux ont été prescrits, avec évolution fa-
vorable et régression de la masse.

L'iris est le siege de nombreuses tumeurs bénignes et malignes
pouvant étre dorigine mélanocytaire, épithéliale, musculaire,
nerveuse, inflammatoire, et de diverses formations pseudotumo-
rales susceptibles de les imiter [1].

Les patients peuvent étre asymptomatiques initialement, mais la
découverte de modifications de la couleur de l'iris, de déformation



OEIL GAUCHE

Photographie du segment antérieur montrant hyphéma au niveau de lachambre antérieure enregard d’'une formation jaune chamois

biencirconscrite entre2heureset3heures.
Pasdetraduction de cette masse 3 'IRM.

pupillaire, ou des symptémes visuels tels que des scotomes peut
conduire a des investigations approfondies.

L'examen biomicroscopique est essentiel pour évaluer les tu-
meurs iriennes. En effet, lexamen de liris, de l'angle irido-cor-
néen, de la chambre antérieure, du cristallin et du fond d'eeil per-
met de préciser léventuelle extension locale de la tumeur. Par
ailleurs, la description de la lésion, sa morphologie, sa forme
(plateau, dome, champignons). sa surface (lisse ou rugueuse).
sa couleur (blanche, jaune. orange, brune, noire) sa taille, sa lo-
calisation anatomique en quadrant horaire (supérieure, nasale,
inférieure, temporale) et dans le plan antéro-postérieur, ainsi que
la présence d'une corectopie permet de fournir des éléments de
présomption sur sa nature.

L'examen clinique permet aussi détudier le retentissement de la
lésioniriennesurlesstructuresdevoisinage. Eneffet, unectropion

Biomicroscopie aux ultrasons montrantune masseirienne homogéne de 3 mmde grand diamétre.

uvéal, une uvéite antérieure, une cataracte sectorielle, un cris-
tallin luxé, une invasion sclérale, un glaucome secondaire et une
extension postérieure a la choroide peuvent étre notées [5].

Sur le plan paraclinique. l'échographie semble utile au diagnos-
tic positif et au bilan d'extension local. L'utilisation de sondes a
hautes fréquences (biomicroscopie ultrasonore ou UBM) per-
met une résolution axiale et latérale tres fine. Cet examen per-
met d'analyser beaucoup plus précisément que l'échographie
traditionnelle les limites antérieures et postérieures de la lésion
afin d'en évaluer son extension locale [6]. Certains auteurs ont
rapporté la possibilité d'une corrélation entre l'aspect échogra-
phigue de la tumeur et ses caractéres histopathologiques [7]. Les
développements récents de latomographie en cohérence optique
(OCT) du segment antérieur permettent également d'imager avec
une grande précision les lésions iriennes et de fournir une image



détaillée des tumeurs de liris, notamment du mélanome irien et
des tumeurs métastatiques de l'iris. Néanmoins, cette technolo-
gie est encore limitée par une moins bonne visualisation du corps
ciliaire que l'échographie haute fréquence, et surtout une atté-
nuation du signal infrarouge par le pigment mélanique, qui limite
la détection du bord postérieur des lésions [8].

Ainsi, la plupart des tumeurs iriennes peuvent étre diagnosti-
quées en se basant sur des criteres cliniques, évolutifs et radiolo-
gigues, sans la nécessité d'une vérification cytologique ou histo-
logique. Une ponction cytologique a laiguille est utilisée pour les
tumeurs iriennes dont le diagnostic ne peut étre retenu au moyen
des indices cliniques et évolutifs. Dans d'autres cas, devant un
haut risque hémorragique ou de dissémination, une biopsie exé-
rese est préférée [9-10].

Mélanome, naevus et mélanocytome iriens

Le mélanome de l'iris est une tumeur oculaire rare, développé a
partir des cellules pigmentées de l'iris : Il ne représente que 3a10
% des mélanomes de l'uvée [2-10], les autres étant le mélanome
de la choroide (90 %) et du corps ciliaire (6 %). Cette tumeur reste,
cependant, la tumeur primitive la plus fréquente de liris [2]. Il
atteint des sujets de race blanche dont l'dge moyen est de 47
ans, soit 10 a 20 ans plus jeunes que les patients atteints de mé-
lanome de la choroide [10]. Le principal facteur de risque recon-
nu est la couleur de l'iris. Rootman a rapporté, dans une série de
23 patients, 21 cas d'iris bleu ou gris. Il semblerait qu'un iris clair,
moins dense en pigment prédisposerait a la transformation ma-
ligne des mélanocytes normaux sous l'action des rayonnements
ultraviolets [11]. Ceci explique la plus grande fréquence de cette
pathologie dans les zones géographiques fortement ensoleillées
et la grande prédominance de lésions localisées a la partie infé-
rieure de l'iris (zone plus exposée aux UV par rapport a l'iris su-
périeure qui est masquée par la paupiére supérieure) [12]. Selon
Shields, devant une lésion irienne, certains parameétres cliniques
permettent d'évoquer le diagnostic de mélanome circonscrit, a
savoir une lésion fortement pigmentée (sauf tumeurs achromes
pour lesquelles la présence d'une vascularisation a la surface de
la lésion peut étre évocatrice de malignité) [10-13], une lésion de
localisation plutét inférieure, supérieure a 3 mm de diametre et 1
mm d'épaisseur [10-12-13]; la présence d'un ectropion uvéal avec
déformation pupillaire [3-13]. une lésion associée a un hyphéma
spontané, un cedeme cornéen [10] et surtout l'évolutivité de la Lé-
sion dans le temps documentée par des iconographies répétées
[14].

Cependant, le diagnostic clinique d'un mélanome de liris n'est
pas toujours aisé puisque de nombreuses lésions peuvent simu-
ler un mélanome circonscrit ou diffus. Les deux lésions les plus
fréguemment confondues avec un mélanome malin de l'iris sont
le kyste irien primitif et le neevus irien, ce dernier étant le plus dif-
ficile a différencier d'un mélanome [3]. Le mélanocytome de l'iris
est une variante de naevus dont la présentation clinique peut étre
tres proche d'un mélanome irien. Il se caractérise par une lésion
circonscrite, pigmentée, le plus souvent inférieure avec un essai-
mage pigmenté dans l'angle ou au niveau du stromaiirien, d( a des
épisodes de nécrose spontanée [8].

C'est surtout le caractere évolutif ou non de la lésion qui orientera
vers la bénignité ou la malignité de la lésion. L'échographie UBM
trouve la aussi tout son intérét, ainsi que les photographies du
segment antérieur [15].

Métastase irienne d'un cancer

Par ailleurs. la tumeur irienne peut révéler une localisation mé-
tastatique d'un cancer primitif ; bien que les métastases iriennes
soient les tumeurs les moins fréquentes du tractus uvéal [16].
Dans la plus grande étude portant sur 950 lésions métastatiques
dans 520 yeux atteints de métastases uvéales, Shields et al. ont
rapporté une atteinte de la choroide dans 88 % des yeux. du corps
ciliaire dans 2 % et de l'iris dans 9 % des cas [21].

Les tumeurs métastatiques de liris se présentent comme des
masses unilatérales et peuvent étre associées a diverses com-
plications oculaires, notamment le glaucome, la rubéose irienne,
U'hyphéma, liridocyclite et la distorsion pupillaire [21]. La localisa-
tionirienne s'associe souvent a des métastases choroidiennes [1].
La localisation néoplasique primitive peut étre bronchique, thy-
roidienne, cesophagienne, endométriale ou au niveau du sein [16-
17-18-19-20]. Dans la plus grande série de 107 yeux présentant des
tumeurs métastatiques de liris, Shields et al. ont rapporté que la
tumeur primaire était située dans le sein (33%). le poumon (27%).
la peau (12%). le rein (7%). l'esophage (3%). la prostate (2%). l'uté-
rus (2%). lavessie (2%). le colon (2%) et d'autres organes (10%) [21].

Xanthogranulome juvénile

Beaucoup moins grave que le mélanome de liris, nous avons rap-
porté un cas de Xanthogranulome Juvénile (XGJ) oculaire. Cest
une forme d'histiocytose non Langerhansienne du jeune enfant
avec une atteinte cutanée et oculaire. Les manifestations oph-
talmologiques comprennent des atteintes iriennes, cornéo-lim-
biques, palpébrales et choroidiennes. L'atteinte irienne est la plus
fréquente et se complique d’hyphéma spontané récidivant, pou-
vant étre responsable d'un glaucome secondaire par obstruction
trabéculaire. Des associations systémiques telles que la neuro-
fibromatose de type 1 et la leucémie myéloide chronique ont été
rapportées.

L'atteinte irienne a généralement la forme d'un nodule irien, mais
peut aussi étre diffuse, donnant un aspect de fine lésion recou-
vrant les cryptes iriennes comme une toile constituée de mailles
avec des élevures irréguliéres. La confirmation diagnostique est
histologique soit par exérese de la lésion ou par ponction a lai-
guille fine. L'examen anatomopathologique objective un infiltrat
constitué de cellules histiocytaires spumeuses mononucléées,
de lymphocytes, de polynucléaires neutrophiles et de macro-
phages et comportant les classiques cellules géantes de Touton

(8].

Kystesiriens

Ce sont des formations bénignes, composées d'une ou de plu-
sieurs couches de cellules épithéliales sans chorion sous-jacent,
de contenu le plus souvent liquidien. Ils peuvent étre primaires
ou secondaires. Ils peuvent étre pigmentés dorigine épithéliale,
développés aux dépens de l'épithélium postérieur pigmenté de
l'iris, ou translucides dorigine stromale, pouvant repousser l'iris
et le cristallin et responsables d'un astigmatisme majeur et d'une
amblyopie. L'apport de lUBM est considérable pour le diagnostic
et la caractérisation de cette tumeur bénigne [8].

Autres tumeursiriennes bénignes

Les nodules de Lisch sont des lésions iriennes, de couleur jaune-
brun, caractéristiques de la neurofibromatose de type 1. En cas
de présence de plus de deux lésions, elles constituent un critere
diagnostique [8].

Les taches de Brushfield représentent des zones d'atrophie
irienne visibles chez les enfants trisomiques [8].

Lesnodules iriens de Koeppe et de Bussaca sont des granulomes
iriens présents en cas duvéite granulomateuse. en particulier
sarcoidosique ou tuberculeuse [8].

Dans une étude clinique portant sur 3680 tumeurs de l'iris, 21% des
cas étaient morphologiquement kystiques, les 79% restants étant
solides, constitués de 68% de tumeurs mélanocytaires et de 1% de
tumeurs non mélanocytaires [22].

Prise en charge thérapeutique

La prise en charge thérapeutique dépend de la nature et de la
taille de la tumeur. Pour toutes les lésions iriennes stables dans
le temps, une surveillance étroite, avec un examen ophtalmolo-
gique complet et des photographies de l'iris a chaque consultation



doit étre réalisée tous les 6 a 12 mois. En cas de modification, de
croissance de la lésion, ou datteinte de l'axe visuel, le traitement
s'impose [8]. Les kystes iriens simples peuvent nécessiter une
aspiration a l'aiguille, une excision de la paroi du kyste, voire une
injection intrakystique d'alcool en cas de récidive [8].

Traitement du mélanome irien

L'approche thérapeutique du mélanome irien devrait étre indivi-
dualisée et dépend des caractéristiques cliniques. notamment de
la taille de la tumeur, 'extension dans l'angle irido-cornéen, et la
présence de glaucome secondaire [23]. Comme les mélanomes
de l'iris ont des taux de métastases relativement faibles (1.4 %, 5.4
% et 9.8 % a 3. 5 et 10 ans, respectivement) [24] et leur pronostic
systémique est généralement bon. La surveillance réguliére de
ces lésions a la recherche d'une croissance a été proposée dans
de nombreuses études publiées [25, 26,.27.28].

Le traitement chirurgical est conservateur pour les tumeurs de
petite taille n'envahissant pas plus de la moitié de liris : la ré-
section de la tumeur par iridectomie basale sectorielle peut étre
associée a une exérese du trabéculum et du corps ciliaire en cas
d'envahissement local ou de glaucome secondaire [10].

La survenue de certaines complications post-opératoires aame-
né quelques auteurs a proposer des traitements moins invasifs
tels que la photocoagulation [29] ou la photothérapie dynamique
[30].

La chirurgie reste malgré tout le traitement de référence
puisqu'elle permet un diagnostic de certitude ainsi que le contréle
des limites d'exérése par l'analyse histologique de la piece d'exé-
rese. Dans la série de Rapata et al. incluant 51 patients atteints
de mélanome irien sur une période d'étude de 20 ans, l'iridecto-
mie (29.4 %) était la modalité interventionnelle la plus fréquem-
ment réalisée, en raison des tumeurs relativement bien circons-
crites, selon la technique de l'excision tactile minimale de l'iris,
qui permet la résection compléte des lésions iriennes petites a
moyennes, atravers de petites incisions cornéennes [27.31]. L'uti-
lisation relativement faible de la radiothérapie en plaques et de
protonthérapie s'explique par le fait que les tumeurs sont plus
petites et bien circonscrites et qu'elles se prétent mieux a l'exci-
sion chirurgicale.

Par ailleurs, le traitement radical par énucléation serait pour-
voyeur de métastases [3]. Cette modalité est généralement réser-
vée aux tumeurs étendues, avec envahissement des structures
adjacentes, souvent accompagnées d'un glaucome secondaire
avancé et non contrélé par le traitement hypotonisant. Dans la sé-
rie de Rapata et al. neuf yeux autotal (17.6 %) ont été énucléés, cing
en tant que traitement primaire et quatre en tant qu'énucléations
secondaires [28]. Comparativement, Shields et al. ont montré des
taux d'énucléation secondaire de 7.1%. 11.7 % et 18.6 % a 3. 5 et 10
ans respectivement, sur une cohorte de 432 patients, tandis que
Conway et al. ont rapporté que seulement 2 patients sur 51(3.9 %)
ont subi une énucléation secondaire, avec un suivi moyen de 8,7
ans [24,25].

Ces dernieres années, la radiothérapie en plagues a dépassé la
résection locale par iridectomie et énucléation en tant que princi-
pale modalité thérapeutique du mélanome de l'iris. Dans la moitié
des cas, une iridectomie a d'abord été pratiquée pour réséquer la
tumeur et confirmer le diagnostic histologique [24.32]. Cest une
alternative au traitement chirurgical du mélanome diffus, avec
des résultats encourageants [33]. La protonthérapie a permis un
bon contréle local de latumeur avec une préservation de l'ceil [23].
Cependant plusieurs complications peuvent survenir (épithé-
liopathie cornéenne, synéchie postérieure, cataracte, hyphéma
récidivant) limitant donc ce type de traitement a des cas particu-
liers. La radiothérapie de contact, méthode plus récente, semble
fascinante. En effet, elle permet d'irradier plus précisément la tu-
meur avec moins deffets secondaires [34].

Quel que soit le traitement réalisé, la surveillance des patients
doit étre rigoureuse et extrémement prolongée, bien que ces tu-
meurs soient rarement a l'origine de métastases contrairement

aux mélanomes postérieurs de l'uvée. Le risque de survenue de
métastases est plus élevé en cas d'hypertonie oculaire au mo-
ment du diagnostic d'autant plus que la lésion envahit la racine de
l'iris ou s'étend dans l'angle irido-cornéen. Le pronostic est sou-
vent excellent avec une mortalité relative a la tumeur de 4 % en
moyenne a5 ans [3].

Ainsi, la détection au stade le plus précoce de tumeurs plus pe-
tites, limitées a l'ceil et n'impliquant pas les structures de l'angle.
permettrait une intervention précoce et une amélioration de la
survie des patients [28].

Traitement des métastasesiriennes

La prise en charge des métastases de l'iris est palliative. Le délai
médian entre la métastase de l'iris et le décés serait de 10 mois.
Les cliniciens devraient rechercher des métastases de l'iris chez
les patients atteints d'un cancer systémique avancé [21].

Thérapie ciblée des tumeurs malignes de liris

Unerevue de littérature par Kakkassery V et al. a mis en évidence
les caractéristiques diagnostiques et les options thérapeutiques
ciblées dans les tumeurs malignes de liris. Concernant les mé-
lanomes iriens. les mutations des génes GNAT1 et GNAQ étaient
présentes dans environ 85 % des cas. Le statut de la monoso-
mie-3 devrait aussi étre étudié dans ces tumeurs.

Pour les lymphomes de l'iris, les analyses moléculaires sont es-
sentielles pour un diagnostic exact. La détection de mutations
dans MYD88. BRAF, KLF2, ID3. TCF3, STAT3, RHo, TET2, IDH2,
CXCR4, CD79B et DNMT3A est utile. En particulier, la détection de
l'antigéne CD20 présente un intérét thérapeutique car ce sous-
groupe de lymphomes répond bien au Rituximab.

Pour les métastases iriennes, la recherche de mutations est utile
car un traitement ciblé semble possible [35].

Traitement du xanthogranulome juvénile

Les différentes modalités thérapeutiques décrites dans la littéra-
ture sont la corticothérapie locale topique, périoculaire, en injec-
tions sous-conjonctivales ou systémique, associée au traitement
hypotonisant permettant dobtenir une régression rapide de laré-
action inflammatoire et des hémorragies. La radiothérapie frac-
tionnée et le méthotrexate a faibles doses peuvent étre proposés.
Des cas de guérison apres une injection intra-camérulaire, ou
intra-vitréenne, de bévacizumab ont été proposés en cas de com-
plications, modulantlavascularisationintrinseque des lésions via
son mécanisme anti-VEGF, contribuant a sa régression : Shields
et ses collegues ont utilisé pour la premiere fois le bévacizumab
intracamérulaire dans un cas de XGJ irido-cilio-choroidien avec
glaucome néovasculaire, et la masse était traitée par curiethé-
rapie [36]. Ashkenazy N et al. ont rapporté la premiére utilisation
du bevacizumab intraoculaire hors AMM pour le XGJ oculaire, en
intravitréen et intracamérulaire (1.25 mg/0.05 ml) dans deux cas
de XGJ récurrents de l'iris [37].

Les tumeurs iriennes regroupent de multiples entités. dominées
par le mélanome, qui survient principalement dans les popula-
tions blanches caucasiennes.

Le diagnostic est posé sur un faisceau d'arguments cliniques et
évolutifs, avec un important apport de la biomicroscopie ultraso-
nore. Une prise en charge appropriée et précoce peutaméliorerle
pronostic. Devant une lésion de petite taille suspecte de malignité,
le traitement chirurgical conservateur pariridectomie sectorielle
semble trés satisfaisant puisqu'il apporte la preuve histologique
du diagnostic. La radiothérapie seule ou adjuvante. ainsi que la
protonthérapie renforcent 'arsenal thérapeutique conservateur
avec destechniques en perpétuel progres.
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Marginal zone B-cell lymphomas of the mucosa-associated lymphoid tissue (MALT) are the most common orbital lympho-
mas. The diagnosis of these tumors is exceptionally made from pseudo-uveitis. We describe the case of a 26-year-old female
with an orbital lymphoma presenting as pseudo-panuveitis. we established the diagnosis by performing a biopsy of the or-
bital mass. The patient was treated by chemotherapy and radiotherapy with favorable anatomic outcome. Clinical polymor-
phism of orbital lymphoma can pose diagnostic problems and a delay in the treatment. Specialized radiological analysis and

orbital biopsy which has to be repeated if necessary are required to a better management of this disease.

Marginal zone B-cell lymphomas of the mucosa-associated lym-
phoid tissue (MALT) are the most common orbital lymphomas.
Clinical manifestations of these tumors seem to be non-specific
causing delay in diagnosis and treatment [1]. The diagnosis of or-
bital MALT lymphoma is exceptionally made from pseudo-uveitis.
We describe the case of a 26-year-old female with an orbital lym-
phoma presenting as pseudo-panuveitis.

A 26-year-old female with a history of pulmonary tuberculosis
since 6 months on antitubercular medications with poor com-
pliance to the treatment, presented with ocular pain. redness and
areducedvisioninthe left eye.

The initial ophthalmic examination of the left eye showed
best-corrected visual acuity at 1/10, perikeratic hyperaemia,
non-granulomatous retrocorneal precipitates, 2+ cells in ante-
rior chamber, posterior synechiae, 2+ vitreous cells and haze. The
intraocular pression was 20 mmHg. the fundus examination was
difficult because of the vitritis and exsudative retinal detachment
was suspected. Fluorescein angiography revealed optic disc lea-
kage and a peripheral hyperfluorescent zone (Figure 1). The oph-
thalmic examination and the FA of the right eye were normal.The
diagnosis of ocular tuberculosis was made and the decision was
to keep the antitubercular medications with therapeutic patient
education. Five days later. the patient presented with adecreasein
visual acuity to counting fingers at 1Tmeter, conjunctival chemosis,
scleral thickening. exophthalmos and total ophthalmoplegia (Fi-
gure 2). Orbital computed tomography scan showed an extraconic
orbital mass invading the left eye globe, and Magnetic resonance
imaging showed an orbital tissue mass deforming the globe,
surrounding the optic nerve and the lacrimal gland associated
with a retinal detachment (Figure 3). A first orbital biopsy was

* Corresponding author:
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e-mail: mejda.bouladi@fmt.utm.tn

Fluorescein angiography: Vitritis, Disc leakage, peripheral hy-
perfluorescent zone corresponding to exsudative retinal detachment.

Patient photography: conjunctival chemosis, scleral thicke-
ning and exophthalmos.

performed showing a non specific orbital inflammation, the dia-
gnosis of IgG4-related disease was suspected and the patient
was treated with systemic corticosteroids at the dose of Tmg/kg/j.
The patient developed corticosteroid-resistance with decreased
visual acuity to light perception and aggravation of exophthal-
mos. Therefore, a second ocular biopsy of the orbital mass and
the lacrimal gland was performed showing an orbital MALT-type
B-cell lymphoma and a negative conjunctival biopsy. The patient
was treated by chemotherapy (CHOP Regimen) and radiotherapy
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Magneticresonanceimaging: orbitaltissue massdeformingthe globe, surroundingthe opticnerveandthelacrimalgland associated with
aretinaldetachment.

with favorable anatomic outcome. The follow-up after 6 months
showed regression of the exophthalmos but with visual acuity de-
creased to no light perception.

Orbital lymphoma represents 55% of all orbital malignancies [2].
Marginal zone B-cell lymphoma of the mucosa-associated lym-
phoid tissue (MALT). considered as a low-grade non-Hodgkin's
lymphoma, is the most common [3]. It mainly occurs in older indi-
viduals and has a systemic association in 20% of cases. Chlamydia
psittaci is known to be related to the development of MALT in the
orbit. It induces chronic inflamation, whitch facilitates the deve-
lopment of orbital lymphoma [2, 4].

Lypmphomas of the ocular adnexa often affect the conjuncti-
va and the lacrimal gland, but it can sometimes involve the orbit
[2. 3]. Some authors consider that an orbital lymphomatous le-
sion without lacrimal or conjunctival involvement represents an
extension of a malignant uveal proliferation. In fact, lymphoid tis-
sues are not present in the orbit except in the conjunctiva and the
lacrimal gland [1].

The most common findings in intraorbital lymphoma include
palpable mass, exophthalmos, conjunctival irritation, diplopia. or
ptosis[2, 4]. Discovery of a MALT lymphoma in patients with pseu-
do-uveitis is exceptional. Puneet Panda et al. reported a case of
ocular MALT lymphoma masquerading as panuveitis resistant to
corticosteroid therapy [5]. A similar case was reported by Khanna
etal[6]. Orbital lymphoma revealed by scleritis is also rarely des-
cribed in the literature. Gaucher et al. described 3 cases of ocular
MALT lymphoma presenting as posterior uveitis or scleritis [1].
Inourcase, uvealinflammation maybe causedbydirectinfiltration
lymphoma cells. Another Possible explanation for eye inflamma-
tion in this case is an immune disorder leading to the association
of the two diseases. In fact, MALT lymphoma is an anarchic pro-
liferation of B lymphocytes secondary to autoimmune disorders
(frequent association with Hashimoto thyroiditis, systemic lupus
erythematosus, Sjogren syndrome ....) or chronic infection like tu-
berculosis [2]. Autoimmune processes are also linked to the pa-
thogenesis of uveitis.

Orbital MALT lymphoma is generally correlated with a favorable
outcome, and it usually responds well to local radiotherapy alone
(standard first-line treatment). Systemic chemotherapy (mono-
therapy or combination) is effective in treating localized and dis-
seminated orbital MALT lymphoma. Rituximab is considered as a

therapeutic alternative in localized tumor [4, 7]. Bacterial eradi-
cation therapy with doxycyclineor clarithromycinhas been tested
in several series with good results [3].

Clinical polymorphism of orbital lymphoma and its association
with immune diseases can pose diagnostic problems and a de-
lay in the treatment. Specialized radiological analysis and orbital
biopsy which has to be repeated if necessary are required to a
better management of this disease.
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Exophtalmie secondaire a un hématome orbitaire spontané : a propos
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Introduction

L'hématome orbitaire est défini comme une collection de sang a
l'intérieur de l'orbite. Il peut étre spontané, post-traumatique ou
iatrogene [1]. L'hématome spontané est rare chez l'adulte [2.3]. IL
impose la recherche de facteurs favorisants locaux et généraux.
Les facteurs locaux sont constitués par les varices orbitaires,
lanévrisme de l'artere ophtalmique et les malformations arté-
rioveineuses [4]. Un bilan général doit rechercher une maladie
hématologique ou une hypertension artérielle mal équilibrée [5].
L'exophtalmie douloureuse associée ou non a des troubles oculo-
moteurs constitue un signe d'alerte imposant la réalisation d'une
imagerie orbitaire en urgence [1]. La présentation clinique est
trés variable nécessitant un examen ophtalmologique complet et
rigoureux. Selon son mode d'installation et son volume, 'héma-
tome orbitaire spontané peut entrainer une augmentation brutale
de la pression intra-orbitaire menagant ainsi le pronostic visuel
du patient. Une prise en charge énergique doit guetter l'apparition
des complications, notamment un syndrome du compartiment
orbitaire entrainant une compression du nerf optique, de lartere
centrale de la rétine ou de l'artere ophtalmique [6].

Nous décrivons a travers ce cas clinique un hématome orbitaire
spontané chez un sujet 77 ans entrainant une exophtalmie grade
2 associée a une paralysie oculomotrice.

Description du cas

Il s'agit d'un patient &gé de 77 ans, sans antécédents particuliers,
qui a consulté aux urgences pour une diplopie avec exophtalmie
d'installation rapidement progressive de son ceil droit, d'appari-
tion spontanée, évoluant depuis 5 jours. L'anamnese a écarté la
notion de traumatisme orbitaire ou cranio-facial.

L'examen des annexes a montré une exophtalmie modérée, axile,
réductible, indolore et non pulsatile de l'eeil droit (Figure 1), avec
une limitation de lélévation (Figure 2). L'examen ophtalmolo-
gique a objectivé une meilleure acuité visuelle corrigée a 5/10eme
au niveau des deux yeux. un segment antérieur normal, une ca-
taracte nucléaire bilatérale et un fond d'eil normal au niveau des
deux yeux.

L'échographie en mode B a objectivé une masse échogene hété-
rogeéne rétro-orbitaire en contact avec le nerf optique refoulant le
globe (Figure 3).

Une TDM orbito-cérébrale a été réalisée en urgence montant une
exophtalmie droite grade 2 en rapport avec une masse intra-or-
bitaire intra-conique droite évoquant en premier lieu un héma-
tome (Figure 4). AL'IRM orbito-cérébrale, cette lésion apparait en
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Figure 1. Patient photography: conjunctival chemosis, scleral thicke-
ning and exophthalmos.

hyposignal surtoutes les séquences avec une coque périphérique
en hypersignal T1 (aspect en cocarde). confirmant le diagnostic
d'’hématome orbitaire (Figure 5).

Devant la survenue d'un hématome orbitaire de maniere spon-
tanée, le patient a bénéficié dune enquéte étiologique a la re-
cherche de facteurs favorisants, a savoir une maladie hémato-
logique, une malformation vasculaire, un angiome caverneux ou
une hypertension artérielle (HTA).

L'examen cardio-vasculaire a révélé la présence d'une hyperten-
sion artérielle systolo-diastolique. Dans le cadre de son hospita-
lisation, le patient abénéficié d'un holter tensionnel qui a objectivé
une labilité tensionnelle importante, avec des pics tensionnels et
des déflexions de latension marquées, non accompagnées d'aug-
mentation de la fréquence cardiaque. L'équilibration de la pres-
sion artérielle a été soldée par la régression de lexophtalmie et
de lophtalmoplégie (Figure 6).

Discussion

L'hématome orbitaire spontané est une entité rare [2]. La re-
cherche de facteurs favorisants dans le cadre d'une enquéte
étiologique méticuleuse représente un des piliers de la prise en
charge. Sur le plan clinique, 'lhématome orbitaire peut étre res-
ponsable d'une exophtalmie douloureuse le plus souvent asso-
ciéeaunediplopie etadestroubles de loculomotricité enfonction
de la localisation topographique de la collection. Une baisse de
lacuité visuelle peut étre observée en cas de compression du nerf
optique oude l'artére centrale de larétine [1]. Dans notre cas de fi-
gure, le patient s'est présenté avec une diplopie, une exophtalmie
unilatérale axile. réductible, indolore et non pulsatile associée a
limitation de lélévation.

Devant linsuffisance des données cliniques. limagerie est dune



Echographie en mode B de l'eeil droit objectivant une masse
échogéne hétérogeéne rétro-orbitaire en contact avec le nerf optique
refoulant le globe.

aide précieuse pour le diagnostic positif dhématome orbitaire. La
sémiologie radiologique de 'hématome est relativement facile a
la phase aigué et subaigué, permettant souvent son diagnostic en
dépit de labsence de contexte évocateur. En effet, 'hyperdensité
spontanée de la lésion en tomodensitométrie évoque fortement
sa nature hématique. En IRM, le signal de 'hématome varie se-
lon les propriétés magnétiques des produits de dégradation de
'hémoglobine. L'oxyhémoglobine apparue dans les deux a trois
heures qui suivent la formation de 'hématome, est a lorigine d'un
isosignal T1et T2. Ensuite, 'lhématome majoritairement constitué
de désoxyhémoglobine apparait en isosignal T1 et en hyposignal
T2. A la phase subaigué (trois a cing jours aprés la constitution
de 'hématome) au stade de méthémoglobine intracellulaire, une
couronne hyperintense en Tlapparait alors que le signal reste hy-
pointense en T2. Aux différentes phases, c'est la séquence T2écho
de gradient qui est la plus utile puisque dés les premiéres heures,
Uhématome y apparait en hyposignal franc [4].

Chez notre patient, la TDM orbito-cérébrale a révélé une masse
intra-orbitaire intra-conique droite évoquant en premier lieu un

hématome. Un complément dexploration par IRM a montré la [é-
sion en hyposignal sur toutes les séguences avec une coque péri-
phérigue en hypersignal Tl donnant un aspect en cocarde.

La rupture de malformations vasculaires est la premiére cause
a rechercher devant la survenue d'un hématome orbitaire spon-
tané. Ainsi. la présence de varices orbitaires, d'un anévrisme de
lartére ophtalmigque ou d'une malformation artério-veineuse ont
été rapidement éliminés chez notre patient vu l'absence de toute
prise de contraste vasculaire ou dimages de vide de signal ou «
flow-void » pouvant faire évoquer une composante vasculaire [4].
En labsence de causes locales identifiables a limagerie. nous
avons procédé a une enquéte étiologique a la recherche de fac-
teurs favorisants, a savoir une maladie hématologique (leucémie,
hémophilie, maladie de Willebrand) ou une hypertension arté-
rielle (HTA) [5]. Lexamen cardio-vasculaire a révélé la présence
d'une HTA systolo-diastolique.

Le traitement des hématomes orbitaires spontanés dépend de
leur volume et de leur retentissement. En effet, en cas de volu-
mineux hématome comprimant le nerf optique, la survenue d'un
syndrome du compartiment orbital constitue un tournant évolutif
majeur engageant le pronostic visuel [7]. Dans ces cas, la cantho-
tomie latérale avec cantholyse inférieure et supérieure peut étre
proposée pour éviter la cécité définitive. Toutefois, dans les petits
hématomes sans dysfonction visuelle, un traitement symptoma-
tique suffit en général puisqu'ils se résorbent habituellement de
facon spontanée [8]. Chez notre patient, léquilibration de la pres-
sion artérielle a été soldée par la régression de lexophtalmie et
de lophtalmoplégie.

Atravers ce cas clinique, nous avons dressé létiquette clinique de
'hématome orbitaire spontané atravers l'histoire d'un patient agé
de 77 ans qui s'est présenté pour une exophtalmie grade 2 asso-
ciée a une paralysie oculomotrice. L'IRM orbitaire était d'un grand
apport et a permis déliminer les facteurs favorisants locaux et
les diagnostics différentiels. L'hypertension artérielle systolo-
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Figure 4. TDM orbito-cérébrale montant une exophtalmie droite grade
2 enrapport avec une masse intra-orbitaire intra-conique droite évo-
quanten premier lieuun hématome.

Figure 5.IRM orbito-cérébrale montrantune masseintra-orbitaire droite, intra-conale,responsable d'une exophtalmie grade 2 et apparaissaiten
hyposignal surtoutes les séquences avec une coque périphérique en hypersignalT1, évoquant un hématome orbitaire.
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diastolique a été identifiée comme pathologie générale favori-
sante. Léquilibration tensionnelle a suffi pour faire régresser
lhématome. Dans les cas extrémes, la surveillance étroite doit
guetter lapparition dun syndrome du compartiment orbitaire
pouvant menacer le pronostic visuel et imposant un traitement
plus actif.
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Figure 6. Photographie du profil droit montrant la régression de 'exo-
phtalmie: (A) Aspectinitial. (E) Aspect aprés équilibration de la pres-
sionartérielle.



IMAGE EN OPHTALMOLOGIE

Congenital nuclear and lamellar cataract

Leila Knani'4 Mehdi Queslati'’, Atef El Arem', Nesrine Zaafrane' Hana Mhamdi', Mohamed Ghorbel'?

'Service d'Ophtalmologie, CHU Farhat Hached de Sousse, Tunisie

2Université de Sousse, Faculté de médecine de Sousse, 4000 Sousse, Tunisie

Unhomme de 32 ans s'était présenté pour une baisse progressive
de lavision de l'eeil gauche. Il était pseudophaque de l'eeil droit de-
puis le jeune &ge et n‘avait pas d'antécédents familiaux de cata-
racte.

Les figures 1et 2 montrent a la lampe a fente (Figure 1) et au mi-
croscope opératoire (Figure 2) une opacification du noyau cris-
tallinien, entourée de cavaliers en périphérie. Nous avons posé le
diagnostic d'une cataracte congénitale dans sa forme nucléaire
et lamellaire. Le patient a été opéré par phacoaspiration avec im-
plantation dans le sac capsulaire. Les suites opératoires étaient
simples.

En fonction de la zone opacifiée, plusieurs formes anatomiques
ont été décrites a la cataracte congénitale : la cataracte polaire
antérieure ou postérieure, la cataracte coralliforme, la cataracte
sous capsulaire antérieure ou postérieure, les lenticones, la

cataracte pyramidale antérieure, la cataracte nucléaire et enfin la
cataracte zonulaire oulamellaire[1]. Cette derniere estlaformela
plus fréquemment décrite [2].

Les cataractes nucléaires et lamellaires se manifestent en géné-
ral par une baisse visuelle tardive [3]. Elles apparaissent parfois
secondairement et sont bilatérales et dévolution progressive,
nécessitant ainsi une surveillance réguliére. Elles peuvent étre
héréditaires ou non héréditaires [2.4]. En 1949, Marner et al. [5]
avaient décrit cette forme transmise sur le mode autosomique
dominant avec un phénomene d'anticipation avec les générations.

Les auteurs déclarent n'avoir aucun conflit d'intéréts en relation
avec cet article.

Photographies dusegment antérieur prises a lalampe a fente montrant une cataracte nucléaire et lamellaire.
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Figure 2. Photographie prise aumicroscope opératoire.
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