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Résumé

But. Déterminer la prévalence du spasme d'accommodation (SA) chez les adolescents, analyser les différentes étiologies
sous-jacentes et proposer des approches de traitement prometteuses pour aider a réduire les symptoémes et améliorer la
qualité de vie de ces patients.

Méthodes. Etude prospective, analytique portant des adolescents dgés entre 13 et 18 ans qui pourraient avoir un probleme
d'accommodation, dans la ville de Sfax, entre 12 février et 12 Avril 2023. Nous avons étudié les données épidémiologiques,
clinigues et les solutions optiques des spasmes d'accommodations.

Résultats. Trente patients ont été inclus dans cette étude. 12 adolescents ont été diagnostiqués avec un SA. Une prédomi-
nance féminine était notée avec un sexe ratio de 0,33. La majorité des patients avaient une personnalité émotionnelle (33%).
Les signes fonctionnels étaient dominés par la fatigue oculaire chez 92 % des patients et les céphalées chez 82% des pa-
tients. Onze (92%) patients avaient une AV corrigée avec cycloplégique = 10/10. Apres port de correction optique, onze patients
(92%) avaient notés une nette amélioration des signes fonctionnels avec les verres antifatigue (AF).

Conclusion. L'incidence de SA est en augmentation chez les adolescents. En proposant des verres AF adaptés a leurs ages,
nous pouvons les aider a améliorer leur qualité de vie et contribuer a leur réussite scolaire en leur offrant une vision confor-
table.

Abstract

Aim. To determine the prevalence of accommodation spasm (AS) among adolescents, analyze the underlying etiologies. and
propose promising treatment approaches to help reduce symptoms and improve the quality of life of these patients.
Methods. A prospective analytical study included adolescents aged 13 to 18 years with potential accommodation issues in
the city of Sfax, conducted between February 12 and April 12, 2023. We analyzed epidemiological and clinical data as well as
optical solutions for accommodation spasms.

Results. Thirty patients were included in this study, and 12 adolescents were diagnosed with AS. A female predominance was
observed. with a sex ratio of 0.33. The majority of patients exhibited an emotional personality (33%). Functional symptoms
were dominated by eye strainin 92% of patients and headaches in 82%. Eleven patients (92%) achieved corrected visual acuity
(VA) of =10/10 with cycloplegic refraction. After wearing optical correction lenses, 11 patients (92%) reported significant im-
provement in functional symptoms with accommodative support lenses.

Conclusion. The incidence of AS is increasing among adolescents. By providing accommodative support lenses tailored to
their age, we can help improve their quality of life and contribute to their academic success by offering comfortable vision.

prolongée d'ordinateurs et de téléphones portables expose les
jeunes a des stimulations visuelles intenses, qui peuvent pertur-
ber la mise au point visuelle. Les adolescents sont susceptibles

Le spasme daccommodation (SA) est une contraction prolongée
du muscle ciliaire entrainant une pseudomyopie variable. Il peut
également se manifester par une incapacité a détendre le muscle
ciliaire, sans qu'une myopie mesurable soit observée. Ce trouble
est souvent méconnu et sous-diagnostiqué. ce qui peut impacter
négativement la vie des patients (1). Au cours de la derniére dé-
cennie, il y a eu une augmentation significative du nombre d'en-
fants atteints de myopie. De méme. le nombre d'enfants souffrant
de spasme d'accommodation a augmenté de 5 fois au cours de la
méme période. Cette augmentation peut étre attribuée en par-
tie a l'omniprésence des technologies informatiques dans la vie
quotidienne des enfants (2). Les adolescents peuvent présenter
une vulnérabilité accrue aux problémes d'accommodation. due
aux modifications physiologiques et hormonales se produisant
pendant cette phase de croissance rapide. De plus, l'utilisation
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de souffrir de stress, de fatigue oculaire et de maux de téte, ce qui
peut aggraver les problémes d'accommodation (2). L'objectif de
notre étude est de déterminer la prévalence du spasme d'accom-
modation chez les adolescents, d'analyser les différentes étiolo-
gies sous-jacentes et de proposer des approches de traitement
prometteuses pour aider a réduire les symptémes et améliorer la
qualité de vie de ces patients.

Nous avons mené une étude prospective, analytique portant sur
une population composée d'adolescents agés entre 13 et 18 ans
qui ont été recrutés a partir d'un centre déducation a Sfax. apres



avoir pris le consentement signé par leurs parents sur une pé-
riode de deux mois entre 12 février et 12 Avril 2023. Nous avons
inclus des adolescents qui pourraient avoir un probleme dac-
commodation dépistés par la présence de signes fonctionnels a
linterrogatoire (céphalées, fatigue oculaire. vision floue de loin
ou de prées, photophobie, probleme de concentration, probleme
de passage vision de pres-vision de loin (VP-VL), frottement des
yeux...) et par la pseudo-myopisation en réfraction détectée par
une différence de plus que 1 dioptrie entre la réfraction sans et
avec cycloplégique. Nous avons exclu de notre étude les adoles-
cents ayant une contre-indication au cycloplégique, cest-a-dire
souffrant de troubles neurologiques ou ayant des antécédents
dépilepsie, ainsi que ceux ayant une insuffisance de convergence.
Tous les patients ont eu un interrogatoire minutieux comprenant
'age. les antécédents personnels de traumatisme, les habitudes
de vie, le type de personnalité, la notion de port des lunettes, les
signes fonctionnels du SA et la notion de prise de médicaments.
Unexamen ophtalmologique complet avec une mesure de lameil-
leure acuité visuelle corrigée (MAVC) apres étude de la réfraction
objective (sans et avec cycloplégique afin de dépister une éven-
tuelle pseudomyopisation), un examen du segment antérieur et
postérieur était réalisé pour tous les patients. Les patients ayant
un SA. ont bénéficié d'une correction optique avec deux types de
verres : des verres antifatigue (AF) et des verres a simple foyer
(SF). Lesverres AF sont des verres asphériques et possedent une
légere addition au niveau de leur partie inférieure. Nous avons
considéré gu'un SA était sévere lorsque la pseudomyopisation
était supérieure ou égale a 2 dioptries, et modéré lorsqu'elle était
comprise entre 1et 2 dioptries. Nous avons évalué l'efficacité des
verres en fonction de leur capacité d'améliorer la qualité de la vi-
sion et de réduire les signes fonctionnels apres un port de 10 jours
de chaque type de verres.

Trente patients ont été inclus dans cette étude. Tous les patients
avaient des signes fonctionnels a type de céphalée, fatigue ocu-
laire, vision floue de loin, vision floue de prés, photophobie, pro-
bléme de concentration, probléeme de passage VP-VL et le frotte-
ment excessif des yeux. Parmi les 30 cas que nous avons examing,
12 adolescents ont été diagnostiqués avec un SA. Une prédomi-
nance féminine était notée avec un sexe ratio de 0.33. Le SA était
séveére chez 58 % des patients et modéré chez 42 % des patients.
La majorité des patients avaient une personnalité émotionnelle
(33%) (Figure1).

Dix patients (82%) avaient une acuité visuelle (AV) corrigée sans
cycloplégique =10/10 et onze (92%) patients avaient une AV corri-
gée avec cycloplégique = 10/10 (Figure 2). Les signes fonctionnels
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Répartition des patients selon le type de personnalité

étaient dominés par la fatigue oculaire chez 92 % des patients et
les céphalées chez 82% des patients (Figure 3). Apres port de cor-
rection optique, onze patients (92%) avaient noté une nette amé-
lioration des signes fonctionnels avec les verres AF. Un seul pa-
tient (8%) avait noté l'absence de différence concernant les signes
fonctionnels entre les verres a simple foyer (SF) et les verres AF.
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Répartition des patients selon les signes fonctionnels.

Le SA est une affection rare pouvant toucher tous les 4ges mais
surtout les enfants, les adolescents et les jeunes adultes. Il peut
toucher de facon égale les deux sexes (3.4). Certains traits de
personnalité, tels que l'ambition et le perfectionnisme, augmen-
tent le risque de développer un SA en réponse a des situations
stressantes ou de pression. De plus, plusieurs études ont montré
que le trouble anxieux généralisé est la pathologie psychiatrique
la plus fréguemment observée chez les patients atteints du SA, et
qu'il existe une corrélation positive entre le niveau d'anxiété, de
somatisation et la quantité d'accommodation oculaire (3.5).

Lacycloplégie. permet de bloquer 'accommodation avec une me-
sure précise de la correction optique. Il est important de rappeler
que la cycloplégie peut aussi étre utilisée a des fins thérapeu-
tiques chez les personnes ayant un SA. Dans ces circonstances,
ladministration réguliére de gouttes cycloplégique peut étre
utilisée pour atténuer les symptémes d'un SA en bloquant mo-
mentanément l'accommodation (6). Les signes fonctionnels de
SA sont multiples et pourraient étre trés génants pour les per-
sonnes atteintes. Les plus courants sont les céphalées, la fatigue
oculaire, la vision floue de prés. la difficulté de concentration et
la photophobie. Les personnes atteintes de SA peuvent avoir du
mal a basculer rapidement entre la vision rapprochée et la vision



éloignée(problémedepassageVP-VL).Ilestimportantdenoterque
ces symptomes peuvent varier en fonction de chaque patient (7).
Lesverres AF sontconcgus pourrésoudre les problémes de fatigue
visuelle, en particulier chez les personnes qui passent beaucoup
de temps devant des écrans. En effet, aprés un effort prolongé en
VP apeupres apres 20 minutes, il existe une chute du pouvoir ac-
commodatif, ce qui induit une sensation de fatigue visuelle et des
maux de téte, dou linnovation des verres AF comme une solu-
tion pour surmonter ces problémes. Les résultats de notre étude
ont montré clairement l'efficacité des verres AF pour réduire les
symptémes associés au SA. En effet, avec les verres AF, tous les
adolescents ont manifesté une réduction significative voire une
disparition compléte des signes fonctionnels. En effet, une étude
menée par Pierre Coulombel et Jean-Pierre Meillon en 2017 (8) a
évalué lefficacité des verres SF et AF dans le traitement du SA.
Les résultats de ['étude ont montré que les verres AF étaient plus
efficaces que les verres SF pour améliorer les symptémes du SA.
De méme, les participants qui ont porté des verres AF ont signalé
une réduction significative de la fatigue oculaire, des céphalées et
de vision floue par rapport a ceux qui ont porté des verres SF.

Denos jours, de plus en plus d'adolescents sont exposés ades or-
dinateurs, des tablettes et des jeux mobiles, ce qui peut entrainer
une augmentation de lincidence de SA. En proposant des verres
AF adaptés a leurs ages, nous pouvons aider les adolescents a
améliorer leur qualité de vie et contribuer a leur réussite scolaire
en leur offrant une vision confortable. A l'avenir, des recherches
supplémentaires pourraient étre menées pour approfondir notre
compréhension du SA et des traitements optiques possibles, tels
que les verres AF. En outre, il serait intéressant d'explorer l'effi-
cacité de cestraitements along terme et leur impact sur la qualité
de vie des patients.

Les auteurs déclarent n'avoir aucun lien d'intérét en relation avec
cet article.
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Le décollement de rétine rhegmatogene (DRR) avec macula sou-
levée est une urgence chirurgicale. La vitrectomie par la pars pla-
naest devenue loption thérapeutique de choix pratiquée dans 70%
des cas [1]. Un succes chirurgical anatomique est généralement
observé avec un taux de réapplication rétinienne avoisinant les
100% [1]. Cependant, les résultats visuels sont souvent décevants
[2].

L'eedéeme maculaire cystoide (OMC) est une complication fré-
guente aprées chirurgie de DRR avec macula soulevée. Il s'agit
d'un épaississement maculaire avec accumulation de liquide in-
tra-rétinien, généralement accompagné d'une vision altérée [3].
Sa physiopathologie n'est pas encore parfaitement élucidée mais
elle serait multifactorielle et linflammation intraoculaire joue-
rait un réle crucial dans son développement [4]. Sa détection est
actuellement facilitée par la tomographie en cohérence optique
(OCT) qui est devenue un gold standard dans son diagnostic positif
et dans son évaluation pronostique [3].

L'objectif de notre étude était de chercher les facteurs favorisant
l'apparition d'un OMC apres chirurgie de DRR avec macula décol-
lée et de décrire ses aspects tomographiques.

Notre étude est rétrospective, descriptive, analytique et pronos-
tique portant sur 300 patients ayant consulté entre janvier 2016
et décembre 2019 pour un DRR avec macula soulevée. Ils ont été
pris en charge dans le service “A” dophtalmologie de llnstitut
Hedi Raies d'Ophtalmologie de Tunis du Professeur Imen Zghal. Le
suivides malades s'est poursuivi jusquau mois de juin 2020. Pour
chacun dentre eux, nous avons recueilli les données de linterro-
gatoire, de lexamen clinique et les résultats tomographiques pré
et postopératoires.

Criteres d’inclusion

Les DRR vitréogeénes avec macula soulevée, opérés par vitrecto-
mie par la pars plana avec tamponnement interne par huile de si-
licone (HS) standard et ayant eu un suivi post-opératoire minimal
de 6 mois aprés ablation de silicone, une qualité de signal > 20 lors
de lexamen OCT-SD initial, permettant une analyse et une inter-
prétation optimales.

Criteres de noninclusion

Amblyopie ou pathologie mauclaire au niveau de lceil atteint, les
patients diabetiques, une neuropathie optique, les DRR épar-
gnant totalement la macula. Les décollements rétiniens (DR)
par trou maculaire, les DRR tres bulleux avec hauteur du liquide
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sous-rétinien >1500 um, les myopes forts dont la longueur axiale
=30 mm, avec atrophie choriorétinienne importante rendant lin-
terprétation des clichés tomographiques difficile. les DRR post
traumatiques, les DR mixtes, les DRR a déhiscences invisibles au
moment de lexamen préopératoire, les DRR rétinogenes.

Criteres d’'exclusion

Une réapplication incompléete ou absente de la macula en pos-
topératoire, un suivi postopératoire inférieur a 6 mois apres
l'ablation de silicone, les OCTininterprétables a cause d'un trouble
des milieux ou de difficultés dans la réalisation de lexamen.

Un examen ophtalmologique complet ainsi qu'une OCT en mode
spectral domain (SD) par le Heidelberg Spectralis en pré et en
postopératoire ont été pratiqués pour tous les patients inclus
dans cette étude.

Les données cliniques préopératoires qui ont été recueillies
étaient: l'age. le sexe, le délai de prise en charge. le stade de la
prolifération vitréo-rétinienne (PVR) et le nombre de quadrants
décollés. Une mesure de la hauteur du liquide sous rétinien (LSR)
sur 'OCT a été pratiquée. Les données postopératoires recueillies
étaient la MAVC postopératoire et la présence ou non d'OMC et de
membane épimaculaire (MEM) sur I'OCT.

Les données recueillies selon une fiche type, ont été saisies au
moyen du logiciel Excel et analysées au moyen du logiciel SPSS
version 20.0. Pour les variables qualitatives, nous avons utilisé le
test CHI-deux de Pearson. Pour les variables quantitatives, nous
avons utilisé le test de student. Dans tous les tests statistiques, le
seuil de significativité a été fixé a 0.05.

L'age moyen des patients inclus dans notre étude était de 52,14
ans avec un écart type de 12.75. Soixante dix pour cent de notre
population détude était de sexe masculin (197) avec un sexe ratio
H/F de1.91.

Une PVR stade B était présente chez 95 patients (31.6%). stade C1
chez 114 patients (38%) et stade C2 chez 91 patients (30.33%).

Dans notre série, le nombre moyen de quadrants décollés était de
3.82 quadrants. Nous avons trouvé 108 patients (36%) ayant 1ou 2
quadrants décollés et 192 patients (64%) ayant plus de 2 quadrants
décollés dont la majorité (132) avait 4 quadrants décollés (44% de
la population étudiée).

Le délai de prise en charge variait de 4 a 90 jours avec une
moyenne de 19 +- 12,37 jours.

L'OCT préopératoire a montré une hauteur moyenne du LSR de
893.54 +- 409,823 um.

L'OCT postopératoire a montré un OMC dans 62 yeux (20.7%). La
moyenne d'age de ces patients était de 54 ans +- 11 ans. Leur AV
finale moyenne était de 0,9 LogMAR (2/10) (max=0,57 et min=1,23).



Nous avons observé différents aspcts tomographiques de lOMC
postopératoire (Figure): OMC avec des cavitations centrales et
une membrane épimaculaire (MEM), OMC associé a un décolle-
ment séreux rétinien (DSR) et OMC trés évolué avec déstructura-
tion de larégion fovéale (Figure1).

Différents aspects de lcedéme maculaire cystoide postopéra-
OMC avec cavitations centrales et membrane épimaculaire
OMC trés évolué avec

toire :
OMC associé a un décollement séreux rétinien
déstructuration de la région fovéale.

Une MEM a été recensée dans 17.3%% des yeux (52) dont 22 étaient
associées aun OM (7.3%). Par conséquent, 35.48% des OM étaient
associés a une MEM (Figure 2).

Illustration tomographique des associations lésionnelles en cas

d'edéme maculaire cystoide postopératoire : (a) OCT-SD préopératoire
d’'une macula décollée avec cavitations des couches nucléaires externe et
interne, MLE continue et ZE discontinue. OCT a 1 mois postopératoire:
rétine a plat avec une bonne dépression fovéolaire, MLE continue et ZE
discontinue. (c) OCT & 4 mois postopératoire: cedéme maculaire cystoide
avec MEM, déstructuration de la MLE et la ZE et épaisseur rétinienne cen-
trale de 523 um.

Nous avons cherché des corrélations entre les données cliniques
et tomographiques en pré et postopératoires.

Concernant l'étendue du DRR. nous avons trouvé une corrélation
statistiquement significative entre le nombre de quadrants dé-
collés et 'OM postopératoire. Plus le nombre de quadrants était
élevé (supérieur adeux). plus le risque de voir un OMC augmentait
(p<0.001).

La présence d'OMC en postopératoire n'était pas corrélé au délai
de prise en charge (p=0.434). Le retard de prise en charge chirur-
gical n‘était donc pas un facteur de risque d'apparition dun OM
postopératoire. Nous avons objectivé une corrélation statistique-
ment significative entre la présence deedeme maculaire cystoide
postopératoire et un stade de PVR avancé en préopératoire
(p<0.001). Une corrélation statistiguement significative existait
entre la hauteur du LSR préopératoire et l'existence en postopé-
ratoire d'un OMC (p=0.013). Une hauteur du LSR > 800 um prédis-
posait a l'apparition d'un OM postopératoire.

Pour la corrélation entre la présence postopératoire dOMC et la
récupérationvisuelle, nous avons trouvé que 60 yeux avec un OMC
(96.77% des OMC) avaient une AV postopératoire finale <= 4/10eme
(0.4 LogMAR) et deux yeux avaient une AV postopératoire finale >=
5/10eéme (0.3 LogMAR). La présence d'un OMC en postopératoire
était donc corrélée d'une maniere statistiguement significative a
une mauvaise AV finale dans notre étude (p=0.005).

Toutes les corrélations étudiées sont résumées dans le tableau 1.

Corrélations entre 'OMC postopératoire et les données cli-
niques et tomographiques pré et postopératoires.

OMC présent (n=62) OMC absent (n=238) Valeur “p”
Délai de prise en charge
(jours) 20,10 18,8 0,434
Nombrede ., 10 100
quadrants <0,001
décollés (n) 334 52 138
Stade PVR 8 17 121 0,001
C 45 117
Hauteur LSR > 800 pm 0,013
MEM postopératoire (n) 22 30 NE
AV postopératoire finale
(LogMAR) 0,95 0,71 0,005

OMC: cedéme maculaire cystoide; PVR: prolifération vitréo-rétinienne; LSR: liquide sous
rétinien; MEM: membrane épimaculaire; NE: non étudiée

L'objectif principal de notre étude était de déterminer les facteurs
de risque qui contribuent a lapparition d'un OMC apres chirurgie
d'un DRR avec macula off par vitrectomie avec tamponnement in-
terne par HS et de décrire ses aspects tomographiques possibles.
L'OMC est une complication souvent incriminée dans les mauvais
résultats visuels apres chirurgie de DRR [5]. Son taux varie de 6%
a 36% indépendamment de la technique chirurgicale choisie [3].
Gebler et al, dans leur série de 128 cas de DRR opérés, ont trouvé
18.7% d'OMC en postopératoire [6]. Cependant, le type de chirur-
gie pratiquée conditionne son développement. Elle est plus fré-
guemment observée en cas de vitrectomie ol son incidence varie
largement, selon les études, de 5,6% a 40% [4.7]. Motta et al. dans
leur étude cohorte rétrospective portant sur 62 yeux ont trouvé
que 33% des patients opérés par vitrectomie ont développé un
OM postopératoire et aucun patient ayant été opéré par chirurgie
épisclérale n'a développé d'OMC postopératoire [4]. Pole et al ont
trouvé 4% d'OMC apres chirurgie épisclérale contre 28% de cas
d'OMC postopératoire apres vitrectomie [7]. Dans notre étude,
tous les patients ont été opérés par vitrectomie et le taux dOMC
postopératoire était relativement élevé (1/5 des patients).

Le stade de PVR préopératoire et le délai de prise en charge
chirurgicale ont été cités dans la littérature comme étant des
facteurs de risque dapparition d'un OMC postopératoire. Ces
deux données étaient significativement corrélées a la présence
postopératoire dOMC selon Chatziralli et al mais dans l'étude de



Starr et al, seul le stade de PVR était considéré comme un facteur
de risque[8.9]. Finger et al n'ont trouvé aucune corrélation entre
le délai de prise en charge et le stade de PVR d'une part et la pré-
sence dOMC postopératoire d'autre part [10]. Dans notre étude,
nous avons trouvé une corrélation statistiquement significative
entre un stade avancé de PVR préopératoire et la présence dOMC
postopératoire (p<0,001). Cependant, le délai de prise en charge
ne présentait pas de corrélation significative avec OMC pos-
topératoire d'aprés nos résultats (p=0.434). Concernant léten-
due du DRR, Lai et al ont trouvé que plus le nombre de quadrants
décollés était important. plus le risque de développer un OMC
en postopératoire était élevé [11] (11.LAI). Tous ces facteurs favo-
risent la création d'un environnement inflammatoire maculaire et
appuient donc la théorie de la composante inflammatoire présu-
mée dans la pathogenese de 'OMC [5.8.12]. Dans notre étude, nous
avons trouvé qu'un nombre de quadrants décollés ° 3 favorise le
développement d'un OMC (p<0.007). Un autre facteur de risque, fa-
vorisant le développement d'un OMC aprés vitrectomie pour DRR
que nous avons identifié dans notre étude, est la hauteur du LSR
préopératoire. Nous avons trouvé quune hauteur de LSR > 800
mm augmente le risque dapparition dOMC en postopératoire
(p=0.013). Néanmoins. aucune publication dans la littérature ne
relate cette corrélation.

Encequiconcerne le pronosticvisuel, la présence postopératoire
d'un OMC rend la récupération visuelle insatisfaisante malgré un
succés anatomique de la chirurgie. En effet, plusieurs études
ont trouvé une corrélation statistiguement significative entre
UAV postopératoire et IOMC postopératoire [3.6.7.8.9.13]. Nos
résultats sont en accord avec ceux de la littérature. LAV finale
moyenne était de 0.9 LogMAR chez les patients ayant eu un OMC.
Nous avons donc conclu que I'OMC était un facteur de mauvais
pronostic visuel (p=0,005).

Les caractéristiques tomographiques de 'OMC aprés chirur-
gie de DRR avec macula off peuvent étre considérés comme des
outils diagnostiques et pronostiques. Pole et al ont séparé lOMC
postopératoire en cedéme transitoire qui dure moins de 6 mois et
cedéme chronique qui persiste au-dela de 6 mois postopératoire
[7]. Ils ont conclu que 'OMC chronique avait les mémes carac-
téristiques que 'OMC uvéitique, qui est diffus avec des logettes
kystigques au niveau des couches internes et externes de la rétine
sans foci hyperréflectifs, contrairement a 'OMC transitoire qui
était moins sévere, plus central et éphémeére pouvant étre une
variante de lOMC chez le pseudophaque [7.14.15]. Souissi et al ont
trouvé que l'absence de DSR et la présence de foci hyperréflectifs
étaient des facteurs de mauvaise réponse aux traitements intra-
vitréens [16]. Dans notre étude. nous avons objectivé différents
aspects dOMC sur les OCT: OMC avec des cavitations centrales et
une membrane épimaculaire. OMC associé a un DSR et OMC trés
évolué avec déstructuration de la région fovéolaire. Nous avons
trouvé 52 yeux (17.3%) ayant une MEM dont 22 associées a lOMC
soit 35.48% des OMC et 7.3% de la population étudiée. Motta et al
ont trouvé une association OMC-MEM dans 14,28% des cas [4].
La présence d'une MEM pourrait expliquer le mécanisme de dé-
veloppement de 'OMC postopératoire dans certains cas. Cepen-
dant. il est difficile de déterminer létiologie exacte de 'TOMC vu les
différentes composantes étiopathogéniques possibles qui sont
intriquées et peuvent coexister: composante inflammatoire, com-
posante exsudative et composante tractionnelle [4.17].
L'évolution naturelle de 'OMC postopératoire est variable mais
généralement il a tendance a disparaitre spontanément en deux
ans dans 76% des cas [18]. Karacorlu et al ont trouvé 3 cas dOMC
sur 44 yeux opérés, apparus entre 3 et 6 mois postopératoire et
résolus spontanément, sans aucun traitement, a 8 mois postopé-
ratoire [2]. Le suivi de nos patients sest arrété aprés 6 mois de
l'ablation de 'HS et donc nous n‘avons pas pu observer [‘évolution
des OMC. Il serait intéressant de réaliser une étude avec un suivi
postopératoire plus prolongée.

Les limites de cette analyse sont la période de suivi relative-
ment courte et l'absence de prise en charge thérapeutique pour
les patients présentant un OMC postopératoire. Un étude avec un

suivi plus long est recommandée pour pouvoir suivre lévolution
naturelle de 'OMC et juger de la nécessité d'instaurer un traite-
ment quelconque. L'OCT est un moyen d'imagerie non invasif qui
aiderait a identifier les marqueurs tomographiques permettant
de prédire les bons ou mauvais répondeurs aux traitements. Il
faut mentionner que. jusqua Uheure actuelle, il n'existe pas de
consensus bien codifié dans la prise en charge thérapeutique de
'OMC aprés vitrectomie pour DRR [19].

L'OMC qui se développe apres chirurgie de DRR avec macula off
est un facteur de mauvais pronostic visuel. Les facteurs favori-
sant son apparition sont un nombre de quadrants décollés supé-
rieur adeux, un stade de PVR préopératoire avancé et une hauteur
de LSR > 800 mm. Sur L'OCT., il peut étre accompagné d'une MEM,
dun DSR et/ou dune déstructuration des couches rétiniennes
dans larégion fovéolaire.
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Résumé

Les enfants porteurs de prothéses oculaires présentent une altération de leur qualité de vie, principalement en raison de la
perte de la fonction visuelle. Toutefois, l'aspect esthétique et le regard des autres jouent également un réle important. Au-
jourd’hui, l'adaptation prothétique aprés énucléation permet dobtenir de bons résultats.

Objectif. Analyser l'incidence des complications orbitaires survenues apreés l'‘équipement des cavités anophtalmes avec un
implant d'hydroxyapatite (HA) recouvert de treillis de Vicryl chez des enfants atteints de rétinoblastome unilatéral
Méthodes. Il s'agit d'une étude rétrospective et descriptive menée entre 1993 et 2018 au sein du service d'oncologie de l'Ins-
titut Hédi Raies d'Ophtalmologie. Ont été inclus 118 enfants agés de moins de 15 ans ayant subi une énucléation primaire. Les
données ont été recueillies a partir des dossiers médicaux et par interrogatoire parental, puis analysées statistiquement.
Résultats. [ 'dge moyen des enfants était de 38 mois. Le délai moyen de mise en place d'une prothése était de quatre semaines
(extrémes : 3-10 semaines). Parmi les complications observées, nous avons relevé : une déhiscence conjonctivale (n=1) trai-
tée par greffe de muqueuse labiale, deux cas dexposition de billes ayant nécessité une plastie de recouvrement, ainsi que des
complications esthétiques minimales.

Conclusion. L'utilisation d'un implant en HA recouvert de treillis de Vicryl reste une option fiable pour la reconstruction des
cavités anophtalmes chez les enfants, a condition d'une technique chirurgicale rigoureuse.ainsi que des complications es-
thétiques minimales.

Abstract

Background. Children with ocular prostheses experience a deterioration in their quality of life, mainly due to the loss of visual
function. But aesthetics and the way other people look at them are also affected. Prosthetic fitting after enucleation is giving
good results these days.

Methods. A study based onthe analysis of 118 cases operated on between 1993 and 2018. carried out in the Oncology C depart-
ment of the Hedi Raies Institute of Ophthalmology.

Results. Our study included 118 enucleated patients, all fitted with a permanent prosthesis, 74 boys and 44 girls. The mean
age at the time of surgery was 38 months. The average time taken to fit an ocular prosthesis was four weeks, with extremes
ranging from three to 10 weeks. The implant size was 16 mm for children under one year of age and 18 mm for children over
one year of age. After an average follow-up of 6.4 years, with extremes ranging from three months to 16.5 years, we observed
one case of conjunctival dehiscence which required a lip mucosa graft and two cases of bead exposure which benefited from
acovering plasty.

Conclusion. Placement of an HA implant remains an appropriate technique for reconstruction of the anophthalmic cavity in
children under 15, provided that the surgical technique is rigorous.

cliniques et chirurgicales ainsi que sur l'analyse des complica-
tions post-opératoires. L'analyse statistique a été réalisée alaide

Lerétinoblastome est latumeur maligne intraoculaire la plus fré-
guente chez lenfant. L'utilisation des protheses oculaires apres
énucléation s'est largement répandue, notamment avec l'avene-
ment de matériaux poreux tels que 'HA. qui ne présente pas de
difficulté pour la surveillance des récidives tumorales. Cepen-
dant, peu détudes rétrospectives se sont intéressées a l'évalua-
tion des résultats cliniques a long terme.

Il s'agit d'une étude rétrospective descriptive sur 25 ans, portant
sur 118 enfants agés de 1a 15 ans, diagnostiqués avec un réti-
noblastome unilatéral. L'étude repose sur le recueil des données

*Auteur correspondant:

Dhouha Gouider

E-mail: dhouhagouider@gmail.com

Service C. Institut Hédi Rais dOphtalmologie de Tunis, Tunisie

du logiciel EXCEL 2017.

Les résultats de létude sont récapitulés dans le tableau .

Le sex-ratioestde 15, avec 74 gargons pour 44 filles. L'age moyen
a lénucléation est de 38 mois. Les cavités anophtalmes ont été
équipées dimplants en hydroxyapatite (HA) de 16 mm pour les
enfants de moins d'un an et de 18 mm pour ceux de plus d'un an,
avec fixation des muscles extraoculaires sur limplant. Les com-
plications observées incluent des complications per-opératoires,
avec une bradycardie transitoire survenue chez 79 patients, soit
66,94 % (tableaul). En post-opératoire immédiat, un cedéme
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palpébral a été constaté chez lensemble des patients, soit 100%.
ainsi qu'un inconfort chez 70 dentre eux, représentant 59.32%.
Parmi les complications post-opératoires précoces, une déhis-
cence conjonctivale a été relevée chez un patient (Figure 1), soit
0.84%, ainsi qu'un granulome pyogénique chez un autre patient
avec la méme fréquence (Figure 2). Enfin, les complications
post-opératoires tardives incluent une exposition de bille chez
deux patients, soit 1.69% (Figure 3).

Tableau |. Récapitulatif des résultats de l'étude

Catégorie Résultats Effectifs (%)

Données épidémiologiques Age moyen A I'énucléation 38 mois

Sex-ratio 1,5 (74 gargons, 44 filles)
Traitement chirurgical Type d'implant utilisé Hydroxyapatite (HA)

Taille des implants ::]mm (<1 an), 18 mm (>1
Complications per-opératoires  Bradycardie transitoire 79 cas (66,94%)
Complications post- N P o
opératoires immédiates CEdéme palpébral 118 cas (100%)

Inconfort 70 cas (59,32%)
Cot'npllc.a tions POSt- Déhiscence conjonctivale 1 cas (0,84%)
opératoires précoces

Granulome pyogénique 1 cas (0,84%)
Complications post- - . o
opératoires tardives Exposition de bille 2 cas (1,69%)

Délai de mise en place de la

4 semaines (3-10

Moyenne R
semaines)

prothése

-

Figure 1. Photographie d’un enfant présentant une déhiscence conjoncti-
vale post énucléation.

P

Discussion

Notre étude met en évidence que l'implantation d'une bille en HA
permet une bonne reconstruction des cavités anophtalmes avec
un faible taux de complications. Sur un total de 118 patients, cette
implantation a permis d'obtenir un résultat esthétique satisfai-
sant, en préservant le volume orbital et en limitant l'asymétrie
faciale. L'intégration fibrovasculaire de la biocéramique poreuse
contribue a une meilleure tolérance et a une réduction des com-
plications (1), bien que d'autres implants, comme le polyéthyléne
poreux, puissent constituer des alternatives viables.

La taille de limplant est un facteur clé pour assurer une bonne
adaptation prothétique (2). Dans notre série, des implants de 16
mm ont été utilisés pour les enfants de 6 mois a 1an, et de 18 mm
pour les patients plus 4gés. Un choix adapté du diametre permet
de minimiser le risque de dépression du sillon supérieur et d'as-
surer un meilleur rendu fonctionnel et esthétique (3).

®
Figure 2. Photographie d'un enfant présentant un granulome post énu-
cléation.

L'énucléation, comme toute chirurgie, comporte des risques de
complications post-opératoires. La principale complication pe-
ropératoire observée était la bradycardie, survenue dans 66,9 %
descas, sans arrét circulatoire associé. La section du nerf optique
lors d'une énucléation peut se compliquer d'un arrét circulatoire
dans les cas extrémes, c'est pourquoi elle nécessite une surveil-
lance peropératoire accrue au moment du geste (4). Aucun cas
d’hémorragie ni dessaimage tumoral n'a été signalé (4).Concer-
nant les complications post-opératoires, le chémosis et lcedéme
palpébral ont été observés dans 99 % des cas et se sont résorbés
en deux semaines sous traitement anti-inflammatoire Le chémo-
sis et loedeme palpébrale sont fréquents dans les suites d'une
chirurgie dénucléation et sont la plupart du temps maitrisés par
un traitement anti-inflammatoire local (5).L'infection de site opé-
ratoire cest la complication la plus redoutée par le chirurgien,
C'est pourquoi une prévention optimale est nécessaire avant, pen-
dant et apres lintervention. Deux cas d'infection du site opératoire
ont conduit a une extériorisation de limplant (6). La déhiscence
conjonctivale peut étre occasionnée en cas dinfection précoce
du site opératoire. Elle peut aussi apparaitre spontanément, sous
leffet d'une erreur technique chirurgicale la plupart du temps
(sutures trop serrées, brieveté des culs-de-sac conjonctivaux,
bille de diameétre trop élevé, conformateur trop grand. mauvaises
sutures ténoniennes). La suture simple des berges de désunion
n'est pas efficace, et le recours a une greffe de muqueuse buccale
est souvent nécessaire. Un cas de déhiscence conjonctivale a
nécessité une greffe de mugueuse labiale (7). L'extrusion de l'im-
plant correspond a un stade avancé dexposition avec migration
de limplant en avant du plan conjonctivo-ténonien. Elle nécessite
le plus souvent une ablation du matériel prothétique et générale-
ment une greffe dermo-graisseuse (8). Les sécrétions conjonc-
tivales sont dues a linflammation conjonctivale palpébrale en
réaction a l'adaptation prothétique par loculariste (6).

L'infection de la cavité est une complication grave qui nécessite
une antibiothérapie par voie générale. Le traitement nécessite



Journal Tunisien d’'Ophtalmologie (2025) Vol.34, N°1

Figure 3. Photographie d’'un enfant présentant une ouverture conjonctivo-
ténonienne large laissant apparaitre le matériel d’'Hydroxyapatite sous
jacent.

souvent une extraction de limplant avec prélévements bactério-
logiques multiples. Un lavage abondant de la cavité orbitaire et
une reconstruction a distance seulement. Il existe un risque im-
portant de nécrose des tissus orbitaires dans ce contexte. Nous
n‘avons pas eu de cas d'infection de cavité orbitaire (6).

Le granulome pyogénique consiste en un exces de tissu de gra-
nulation survenant en réponse au traumatisme chirurgical. Cest
une petite tumeur bénigne inflammatoire trés vascularisée qui se
localise au niveau de la conjonctive ou de la caroncule (5). Nous
avons eu un seul cas denfant quia présenté un granulome pyogé-
nique secondaire a la chirurgie, localisé au niveau de la conjonc-
tive.

Aucune exposition précoce de bille ni extrusion dimplant n'a été
observée. En revanche. deux cas dexposition tardive de bille
ont été rapportés a 2 et 3 ans post-opératoires, nécessitant une
greffe dermo-graisseuse L'exposition de la bille est contrélée a
chaque examen ophtalmologique du patient. Elle est favorisée
par les facteurs suivants : sutures laches ou sous tension, infec-
tion chronique, antécédent de radiothérapie ou immunosuppres-
seurs, matériau utilisé. Selon la taille de la déhiscence du plan
conjonctival, sa localisation, et le terrain du patient, il sera décidé
d'une prise en charge par simple recouvrement par lambeau ou
par ablation de la prothése et greffe dermo-graisseuse. (8) (Fi-
gure 4).

Exposition de la bille

A
-Large -Moyenne -Petite
-IRM : bille non vascularisée -Centrale -Non centrale
-ATCDS de radiothérapie -IRM bille vascularisée
-FDR mauvaise cicatrisation
-possibles dans tous les cas -Surveillance
-Suture
Ablation de la bille et Lambeau conjonctivo-mullérien -Lambeau local
greffe dermograisseuse +section du lambeau a 6 semaines +greffe muqueuse

Figure 4. Diagramme de la prise en charge au cours de l'exposition de la bille.

Conclusion

L'équipement des cavités anophtalmes apres énucléation par un
implant en HA constitue une approche efficace et slire chez l'en-
fant. Notre étude, menée sur une période de 25 ans aupres de 118
patients atteints de rétinoblastome unilatéral, met en évidence
lincidence des complications orbitaires apres équipement pro-
thétique. Avec un suivi moyen de 6.4 ans, nous avons observé
une faible fréguence de complications nécessitant une prise en
charge chirurgicale, ce qui souligne lefficacité et la bonne tolé-
rance des implants actuellement utilisés.

La force de cette étude réside dans la taille de léchantillon et

la durée du suivi, bien que certaines limites, comme l'absence
dévaluation de la mobilité prothétique et du confort des patients,
méritent détre explorées dans de futures recherches. L'amélio-
ration des techniques chirurgicales et le recours a de nouveaux
matériaux implantaires ouvrent des perspectives prometteuses
pour optimiser la prise en charge des cavités anophtalmes pédia-
triques.
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Posterior scleritis is a rare disease that occurs most often in
middle-aged women [1]. It represents two to 12% of all cases of
scleritis. The frequently reported symptoms during initial pre-
sentation include periocular pain, headaches, and blurred vision.
Additionally, patients may experience pain in ocular movements.
The absence of pain in posterior scleritis is rare and can pose a
diagnostic challenge. It can easily be overlooked or confused with
other disease entities such as ocular tumor. central serous cho-
rioretinopathy or Vogt-Koyanagi-Harada disease [2.3].

The aim of our study is to demonstrate, through a clinical case, the
contribution of multimodal imaging in the diagnosis of painless
posterior scleritis.

A 55-year-old female patient, with history of hypothyroidism,
consulted for a decrease in visual acuity of the left eye evolving
for three weeks without pain or redness. Ophthalmological exa-
mination of the right eye shows a visual acuity of 10/10 with a
strictly normal anterior and posterior segment. Examination of
the left eye showed a visual acuity limited to one meter, a clear
and transparent cornea, a normal anterior chamber, a transpa-
rent lens, with a serous retinal detachment (SRD) and choriore-
tinal folds on fundus examination (Figure 1-A). Fluoresceine an-
giography of the left eye showed early pin-point leaks with late
pooling (Figure 1-B). Enhanced depth imaging Optical coherence
tomography (EDI-OCT) was performed showing the presence

Multimodal imaging of the left eye before treatment.
Fluoresceine angiography showing early pin-point leaks.
ment with hyperreflective fibrinous material, chorioretinal folds and choroidal thickening.
presence of fluid in the sub-Tenon's space accompanied by choroidal thickening.
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RSD with hyperreflective fibrinous material, chorioretinal folds
and choroidal thickening (Figure 1-C). On B-mode ultrasound, the
classic T-sign was evident, characterized by choroidal thicke-
ning. retro choroidal and perineural hypo-echogenicity reflecting
the existence of fluid in this space (Figure 1-D). The diagnosis of
posterior scleritis was confirmed by performing orbital Magnetic
Resonance Imaging which revealed scleral thickening and ruled
out an underlying tumor condition (Figure 2). An exhaustive etio-
logical investigation was requested and showed the absence of
systemic or infectious diseases. The diagnosis of idiopathic pos-
terior scleritis complicated by RSD was then retained. The patient
received three injections of 1 g of solumedrol, followed by oral
corticosteroid treatment at a dosage of 1mg per kilogram per day.
By day seven of treatment, the patient's visual acuity improved to
10/10, accompanied by the disappearance of chorioretinal folds
and the reattachment of the retina, as observed on OCT (Figure 3).
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Axial Orbital Magnetic Resonance post contrast Tl-weighted
image with fat saturation shows contrast enhancement and scleral
thickening of the left eye.

Posterior scleritis is an ocular inflammatory disease affecting
the sclera beyond the equator. It may be limited to the eye or may
be part of a systemic or infectious disease [4]. The most frequent
ophthalmological manifestations are ocular and periocular pain
exacerbated by mobilization of the globe, which is usually intense
and nocturnal. Although it is an important sign of posterior scle-
ritis, which usually results from stretching of the nerves passing
through the sclera and swelling of the optic nerve sheath, this
symptom may be absent in 36% of cases [2]. A decrease in visual
acuity can also be observed. especially in the case of complica-
tions such as retinal serous detachment with retinal or choriore-
tinal folds [5].

Unlike anterior scleritis, which manifests as a painful red eye and
is usually easily diagnosed, inflammation of the posterior sclera
is not directly visible and therefore requires multimodal imaging.
B mode ultrasonography shows hyperechogenic scleral thicke-
ning with or without choroidal thickening. often with accumulation
of fluid between the optic nerve and the sclera producing a patho-
gnomonic “T-sign”. Based on previous studies, normal scleral
thickness varies between 0.5 and 2.0 mm with a thickness grea-
ter than 2.5 mm as a diagnostic criterion for posterior scleritis
[6]. Orbital Magnetic Resonance Imaging can serve to confirm the
diagnosis and is especially valuable in distinguishing posterior
scleritis from a choroidal tumor mass or an inflammatory pseu-
dotumor [5].

and EDI-OCT

Fundus photography
ment showing the resolution of the serous retinal detachment.

seven days after treat-

Various differential diagnoses can be discussed, particularly in
the absence of pain and the presence of a serous retinal detach-
ment, such as central serous chorioretinopathy and vogt-koya-
nagi-harada [7]. When encountering choroidal thickening, the
practitioner's worryistorule out the possibility of an ocular tumor
[8]. Alsharifand colleagues reported on a 30-year-old patient who
presented with atypical posterior scleritis mimicking a choroidal
melanoma [9].
This disease is usually idiopathic, as in our patient's case, but
an underlying pathology should be eliminated. Autoimmune
diseases such as rheumatoid arthritis, granulomatosis with
polyangiitis, recurrent polychondritis, systemic lupus erythema-
tosus, inflammatory bowel disease, seronegative polyarthropa-
hies, Sjogren's syndrome, and periarteritis nodosa are the most
frequently associated with scleritis. However, in rare cases, it
may also be associated with a localized infection, such as herpes
simplex, varicella zoster, acanthamoeba, bacterial or fungal in-
fections, or other systemic infectious diseases such as syphilis or
tuberculosis [4.10].
Many treatment options are available for this condition. Usually,
in mild to moderate forms, treatment is started with oral nonste-
roidal anti-inflammatory drugs (NSAIDs) with the following fre-
quently used molecules: indomethacin, ibuprofen, naproxen and
flurbiprofen. In severe or complicated forms, as in our patient's
case, or when NSAID treatment is not effective, systemic corti-
costeroids can be used. For refractory forms, treatment can be
further intensified to include immunomodulatory agents (cyclos-
porine and tacrolimus), antimetabolites (methotrexate and aza-
thioprine). alkylating agents (cyclophosphamide and chlorambu-
cil). and biogenic agents (infliximab and rituximab) [4].
The visual prognosis in this condition depends essentially on the
nature of the disease and the severity of the clinical presentation.
Indeed, macular changes are possible such as an alteration of the
pigmentary epithelium or a cystoid macular edema with the for-
mation of an epiretinal membrane. Other complications are also



possible such as papillary atrophy, cataract, and retinal detach-
ment, which lead to a drop in visual acuity [5].

Posterior scleritis is a rare condition that typically presents with
decreased visual acuity and ocular or periocular pain, which is
exacerbated by globe movement. Particular attention should be
given to atypical forms to ensure rapid and adequate manage-
ment, which can positively impact the visual prognosis.
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Multiple evanescent white dot syndrome (MEWDS) isarare acute-
onset, unilateral syndrome that affects healthy people. mainly
young and myopic women (1). The classic clinical presentation is
rapid visual acuity loss sometimes associated with photopsias
or scotomas. On fundoscopic examination, numerous gray white
lesions in the outer retina and retinal pigment epithelium (RPE)
with foveal granularity, are the most characteristic features (1.2).
Since the onset of the COVID-19 pandemic, multiple case reports
of MEWDS following COVID-19 vaccination (2-5) and infection (6-
8). We report a case of MEWDS following SARS-CoV-2 infection.

AT7-year-old boy presented with a 3-days history of blurredin the
right eye (OD). Ocular history was remarkable for myopia. and me-
dical history was unremarkable other than SARS-Cov-2 infection
that spontaneously resolved 1months before. On examination, his
best-corrected visual acuity (BCVA) was 4/10 in the right eye and
10/10inthe left eye (OS). Anterior segment examination was unre-
markable inboth eye. Fundus examination revealed multiple deep
white spots in the posterior pole with foveal granularity of the OD,
the OS was normal (Figure 1). Fundus fluorescein angiography
(FFA) showed hyperfluorescent dots in the early and late phase

that correlates with the lesions seen on fundus examination (Fi-
gure 2A and 2B). Optic coherence tomography (OCT) showed a dis-
ruption ellipsoid zone (Figure 2C). Indocyanine green angiography
(ICG-A) depicted numerous hypocyanescent lesions (Figure 2D).
The immunological and infectious assessments were negative.
Based on these clinical, imaging. and biological features, the dia-
gnosis of MEWDS was made, and observation without ophthalmic
intervention was suggested. Two months later, there was impro-
vement in visual acuity. The fundus image showed regression of
the white retinal dots and OCT demonstrated reconstitution of the
ellipsoid zone (Figure 3).

MEWDS is an idiopathic inflammatory syndrome affecting the ou-
terretinathatis commonly attributed to an aberrantimmune res-
ponse to an antecedent viral respiratory infection. Approximately
30% of patients report a viral prodrome prior to onset of visual
symptoms (1). In our case, the temporal association with a docu-
mented COVID-19 infection is strongly suggestive of causality. Se-
veral cases of MEWDS have been reported following SARS-CoV-2
infection (6-8). There is a hypothesis that the pathophysiology of
coronavirus infection involves two phases: aninitial phase of viral
infection and immune activation, followed by a second phase cha-
racterized by the induction of autoimmunity (8). This hypothesis

Fundus photography shows multiple deep white lesions in the posterior pole with foveal granularity of the right eye.
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Fundus fluorescein angiography of the left eye shows hyperfluorescent dots at the early phase () and the late phase (E), (C) OCT reveals
adisruption ellipsoid zone (Red arrows), Indocyanine green angiography of the left eye showing hypocyanescent spots (yellow arrows).

A

At the 2-month follow-up, the left eye presented with regression of the white retinal dots on color fundus image (A) and reconstitution of the
ellipsoid zone on OCT (B).

may explain the association between COVID-19 infection and
the evanescent white dot syndrome in our patient. Gass et al. (9)
proposed that a virus spreads to photoreceptors via cell-to-cell
transmission after entering through the ora serrata or the op-
tic disc margin. They suggested that the loss of retinal receptor

function following the delayed immune response to the invading
virus. Clinical manifestations have been described in the retina,
including white fundus lesions, macular granularity. The typical
OCT finding is a disruption of the ellipsoid zone that correspond
to the hyperautofluorescent spots on fundus autofluorescence




imaging, hyperfluorescence lesions on fundus fluorescein angio-
graphy and hypocyanescent spots on indocyanine green angio-
graphy (10). Currently. no specific intervention is recommended
for the management of MEWDS, as it typically resolves comple-
tely within a few weeks of diagnosis. However, in prolonged cases
or those involving more severe vision loss, systemic corticoste-
roids are frequently used (10). While the prognosis for this disease
is generally favorable, it is important for physicians to recognize
this association to facilitate prompt identification, management,
and appropriate counseling for affected patients.
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Introduction

Les malformations artérioveineuses (MAV) orbito-palpébrales
sont des anomalies invalidantes rares, dues a des communi-
cations congénitales directes entre des vaisseaux artériels et
veineux de taille différente a travers un nidus de lit capillaire im-
mature et anormal [1]. Elles peuvent étre soit congénitales, soit
acquises, principalement dues a un traumatisme cranien [2]. L'at-
teinte palpébrale est rare et apparait généralement comme se-
condaire a une atteinte orbitaire [3]. Elles font parties des lésions
vasculaires les plus difficiles a diagnostiquer dans la petite en-
fance et ne sont souvent pas reconnues comme des MAV jusqu'a
ce gu'elles soient plus développées a l'age adulte [4]. La différen-
ciation clinique avec le lymphangiome et 'hémangiome peut étre
difficile et peut nécessiter des tests auxiliaires pour établir le bon
diagnostic [3].

Nous rapportons un cas de MAV chez une fillette, atypique par sa
présentation et sa taille.

Observation

Il s'agit d'une enfant 4gée de 12 ans, sans antécédents, qui s'est
présentée avec une masse indolore sur la paupiére inférieure
gauche. Elle n'y a pas d'antécédents de traumatisme au visage.
Aucune tuméfaction similaire n'a été observée ailleurs sur le
corps. Par ailleurs, elle ne présentait aucune autre affection sys-
témique.

A l'examen ophtalmologique. son acuité visuelle était de 20/20
aux deux yeux. Une masse bien limitée, pédiculée, globuleuse,
non pulsatile, rouge vif, mesurant environ 0,5x0,5 cm, était no-
tée sur la paupiére inférieure gauche (Figure 1). A la palpation, la
masse était de consistance spongieuse, non pulsatile et indolore.
ILn'y avait pas de thrill. La manceuvre de Valsalva n'a pas modifié
lataille de lamasse. Le bord de la paupiére inférieure et la surface
conjonctivale du tarse étaient normaux. L'examen du segment
antérieur et du fond d'eeil des deux yeux étaient par ailleurs sans
anomalies.

Devant les particularités cliniques de la lésion, le diagnostic d'an-
giome cutané semblait étre le plus probable. La conduite était une
excision de la masse avec une étude anatomopathologique de la
lésion. L'examen histopathologique a révélé une prolifération
de capillaires et de vaisseaux sanguins congestionnés a parois
épaisses avec des zones hémorragiques extravasculaires, sug-
gérant une malformation artérioveineuse (MAV), avec une pré-
sentation clinique atypigue mimant un angiome cutané.

Discussion

Les MAV sont des hamartomes congénitaux qui apparaissent a
la suite d'une maturation vasculaire erronée au cours des 4 a 6
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Figure 1. Malformation artério-veineuse atypique de la paupiére. Photo-
graphie clinique de la patiente montrant une masse pédiculée, globulaire,
molle, rouge vif au niveau de la paupiére inférieure gauche.

semaines de développement embryonnaire, mais qui ne sont pas
nécessairement présents a la naissance [5].

Les MAV de la paupiere se développent progressivement en rai-
son des changements de pression et de flux sanguin dans le
réseau de vaisseaux dysplasiques, avec une dérivation et une
prolifération des cellules endothéliales et des vaisseaux colla-
téraux qui s'ensuivent. Des facteurs déclenchants tels que les
traumatismes, la puberté et lagrossesse seraientimpliqués dans
leur croissance, en tant que causes précipitantes possibles de
changements hémodynamiques [1]. Les MAV surviennent avec la
méme fréquence chez les hommes et les femmes. Environ lamoi-
tié d'entre elles sont visibles pendant la période néonatale, et les
autres deviennent apparentes pendant l'enfance. Ces ésions sont
souvent confondues avec d'autrestypesde lésionsvasculaires, en
particulier la malformation capillaire [4]. Les cliniciens et les pa-
thologistes peuvent éprouver des difficultés a distinguer les MAV
des hémangiomes capillaires [5]. Dans la plupart des cas, les hé-
mangiomes ne sont pas présents a la naissance mais deviennent
manifestes dans les 2 a 6 premieres semaines de vie et une invo-
lution spontanée s'ensuit [3]. Bien que les MAV soient présentes a
la naissance, leur croissance peut se manifester a n'importe quel
moment de la vie. La croissance des MAV est progressive et elles
n'involuent pas, contrairement aux hémangiomes capillaires [5].
Le systeme de stadification de Schobinger a été utilisé pour dé-
crire les quatre stades par lesquels une MAV peut évoluer. Les
MAV de stade | sont des taches ou des macules roses qui imitent
souvent une malformation capillaire subtile. La présence d'une
chaleur accrue ou d'un frisson a la palpation suggere la présence
d'un composant a haut débit, qui peut étre détecté par échogra-
phie Doppler. Les MAV de stade | sont asymptomatiques et le



restent souvent jusqu'a l'adolescence. Certaines MAV restent a
ce stade tout au long de la vie du patient. Au stade Il, la MAV de-
vient plus proéminente car les vaisseaux qui la composent sont
plus dilatés. La palpation est plus chaude et un frisson peut étre
ressenti. D'autres changements incluent des veines drainantes
proéminentes et, dans certains cas, la peau peut s'épaissir et de-
venir plus violette. Chez les adultes, ces changements peuvent
imiter le sarcome de Kaposi. La progression du stade | au stade
Il est souvent observée au moment de la puberté, a la suite d'un
traumatisme ou d'un traitement partiel de la MAV. Le stade Ill se
caractérise par ladestruction des tissus plus profonds, y compris
des os. ainsi que par des douleurs et des hémorragies. Le stade
IV est caractérisé par une atteinte cardiaque due a l'augmentation
du flux sanguin [4]. Notre patiente présentait une MAV de stade 1,
confondue avec un angiome cutané.

En regle générale, les malformations vasculaires superficielles
telles que la tache de vin sont mieux traitées au laser. En re-
vanche, les malformations vasculaires affectant l'orbite et les an-
nexes, telles que les lymphangiomes et les communications A-V,
se prétent mieux a la chirurgie. a la sclérothérapie, a l'embolisa-
tion ou a une combinaison de ces méthodes [6-8].

Nous décrivons ici un cas rare de MAV chez un jeune enfant mi-
mant un angiome cutané, qui se présentait comme une masse
globulaire pédiculée de la paupiére inférieure sans aucune des
caractéristiques diagnostiques d'une MAV typique. La nature vas-
culaire de la lésion est un facteur de risque de saignement pe-
ropératoire incontrolé. Il est donc crucial d'évaluer le patient de
maniére approfondie et d'adopter une approche multidisciplinaire
dans la prise en charge de ce cas.
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Abstract

Background. Cuticular drusen (CD) are a distinct type of subretinal drusen associated with retinal pigment epithelium (RPE)
dysfunction and can lead to macular complications, including acquired vitelliform lesions (AVL). AVL, characterized by yel-
lowish subretinal deposits, is a rare complication of CD that can be mistaken for choroidal neovascularization (CNV).

Case presentation. A 63-year-old male patient presented with gradual vision loss in the right eye and was found to have cha-
racteristic CD on fundus examination, along with a yellowish subretinal deposit suggestive of AVL. Fluorescein angiography
revealed the typical "stars-in-the-sky" pattern of CD and mild staining of the subretinal material. OCT confirmed the pre-
sence of RPE elevations consistent with CD and hyperreflective subretinal material characteristic of AVL. OCT-A was used to
exclude CNV, which could have been a potential misdiagnosis due to the similarity in angiographic findings.

Conclusion. This case highlights the rare association between cuticular drusen and acquired vitelliform lesions. Multimodal
imaging is essential for accurate diagnosis and differentiation from other conditions, such as CNV. Early detection and close

monitoring are crucial to managing potential complications and preserving visual function in patients with CD and AVL.

Introduction

Cuticular drusen (CD) are a distinct subtype of subretinal drusen.,
first described by Gassin1977. They are typically small, round. and
yellow, appearing predominantly in early adulthood. Cuticular
drusen are found between the retinal pigment epithelium (RPE)
and Bruch's membrane and are often associated with a "stars-in-
the-sky" or "milky way" pattern on fluorescein angiography (FA)
[.2].

Cuticular drusen are considered part of the spectrum of drusen in
age-related macular degeneration (AMD), but they differ in terms
of theirmorphology. distribution, and natural history. They typical-
ly present as multiple small drusen in the macula and periphery.
often sparing the central fovea in the early stages [3]. Over time,
these drusen can coalesce, leading to retinal pigment epithelium
(RPE) abnormalities, geographic atrophy (GA). and in some cases,
the development of choroidal neovascularization (CNV) [4.5].

One of the more intriguing complications of cuticular drusenis the
development of acquired vitelliform lesions (AVL) [6]. Herein, we
describe a clinical case that highlights this rare but clinically si-
gnificant association.

Casereport

A 63-year-old male patient, with no significant medical history,
presented with a complaint of isolated visual impairment in both
eyes, without associated symptoms such as scotoma or meta-
morphopsia.

His best-corrected visual acuity (BCVA) was 3/10 in both eyes
(OU). and near vision was recorded at P6 Parinaud.

Fundus examination revealed the presence of small, uniform,
yellowish, round lesions arranged in clusters within the macula.
along with a yellowish subretinal deposit in both eyes (Figure 1).
Fluorescein angiography was performed, showing early hyper-
fluorescence, compatible with "a stars-in-the-sky" pattern, as-
sociated with a mild staining of the yellowish material in the later
stages (Figure 2).
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Figure 1. Fundus examination revealing the presence of small, uniform,
yellowish, round lesions arranged in clusters within the macula, along
with a yellowish subretinal deposit in both eyes.

Figure 2. Fluorescein angiography, showing early hyperfluorescence,
compatible with "a stars-in-the-sky" pattern, associated with a mild stai-
ning of the yellowish materialin the later stages.



Optical coherence tomography (OCT) showed characteristic ele-
vations of the retinal pigment epithelium (RPE) basal lamina.
with homogeneous internal reflectivity, consistent with cuticular
drusen. The yellowish lesion presented as an accumulation of hy-
perreflective subretinal material with an overlying hyporeflective
space in both eyes (Figure 3).

Optical coherence tomography (OCT) revealing characteristic
elevations of the retinal pigment epithelium (RPE) basal lamina, with ho-
mogeneous internal reflectivity, consistent with cuticular drusen.

Choroidal neovascularization was initially considered due to the
patient’s recent visual impairment. However, fluorescein angio-
graphy did not reveal any signs of neovascularization, and optical
coherence tomography angiography (OCT-A) ruled out this possi-
bility. showing no vascular signal (Figure 4). Considering the cli-
nical findings and imaging results, the final diagnosis was confir-
med as cuticular drusen associated with an acquired vitelliform
lesion.

OCT-A showing no vascular signal.

The association between cuticular drusen (CD) and ac-
quired vitelliform lesions (AVL) is rare but clinically si-
gnificant. While CD is a well-known finding in age-related
macular degeneration (AMD), its association with AVL. charac-
terized by subretinal yellow material, remains less common [6].
However, recent studies indicate that this association is more
frequently observed in older populations, with prevalence rates
for AVL ranging from 16.4% to 33.0% in patients with CD, par-
ticularly in those with advanced stages of the disease [7.8].

The pathophysiology of AVL in the context of CD is closely linked to
retinal pigment epithelium (RPE) dysfunction. As cuticular drusen
accumulate between the RPE and Bruch’'s membrane, they exert
mechanical stress on the RPE, leading to its dysfunction and sub-
sequent accumulation of subretinal fluid. This fluid can then form
the yellowish vitelliform material characteristic of AVL. While the
exact composition of this material remains a subject of debate, it
is generally thought to consist of lipoprotein deposits that evolve
from translucent subretinal fluid to more dense, reflective mate-
rial over time [7].

The clinical presentation of patients with both cuticular drusen
and AVL can often be subtle, especially in the early stages [9]. In
our case, the patient reported gradual central vision loss without
overt symptoms such as scotomas or metamorphopsia. Fundus
examination typically reveals the characteristic small, round, yel-
low lesions of cuticular drusen scattered across the macula and
periphery. along with a yellowish subretinal deposit indicative of
AVL [10].

Multimodal imaging is essential for the accurate diagnosis and
management of cuticular drusen and AVL.

Fluorescein angiography reveals the hallmark "stars-in-the-
sky" pattern of CD, with later-phase images showing mild staining
of the yellow subretinal material typical of AVL [7].
OCTisindispensable for identifying the structural features of both
conditions. CD presents with characteristic elevations of the RPE
basal lamina, while AVL appears as hyperreflective subretinal
material with an overlying hyporeflective space [7].

The use of OCT is crucial for assessing the severity of RPE dys-
function, detecting the presence of subretinal fluid, and tracking
the progression of AVL, which helps guide management decisions
and monitor for complications such as geographic atrophy (GA) or
choroidal neovascularization (CNV) [10].

Inour case, OCT-A was usedto exclude the possibility of choroidal
neovascularization (CNV), a potential complication that can com-
plicate the management of macular changes. CNV can sometimes
be mistaken for AVL during fluorescein angiography. as both
conditions exhibit early hyperfluorescence and rapid diffuse stai-
ning [11]. This similarity can lead to misdiagnosis, highlighting the
importance of OCT-A in distinguishing these conditions. OCT-A,
which provides high-resolution imaging of retinal and choroidal
vasculature, showed no vascular signal, helping to confirm that
no CNV was present

Patients with CD and AVL are at risk for several potential compli-
cations. One of the most concerning is the development of geo-
grapgic atrophy. which can lead toirreversible central vision loss.
As noted by Finger et al., the progression of AVL can lead to RPE
damage and atrophy of the outer retina, significantly impacting vi-
sual function [10]. While CNV is less commonly associated with CD
compared to other forms of drusen, it remains a potential com-
plication. Early detection of CNV is crucial to prevent rapid visual
decline, as untreated CNV can exacerbate visual impairment [10].
Giventherisks of these complications. itis essential for clinicians
to closely monitor patiets with CD and AVL using multimodal ima-
ging techniques. Early intervention can help manage these com-
plications, including the use of anti-VEGF therapy for CNV, and
strategies to monitor for geographic atrophy. Regular follow-ups
are crucial to ensure timely detection of disease progression or
complications, ultimately improving the chances of preserving
vision.

Ourcaseillustratestherareassociationbetween cuticulardrusen
and acquired vitelliform lesions (AVL). Multimodal imaging. in-
cluding fluorescein angiography, OCT, and OCT-A, is essential for
accurate diagnosis and differentiation from other macular condi-
tions, such as choroidal neovascularization. Early detection and
regular follow-up are crucial to manage potential complications
and preserve visual function.
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Introduction

Sarcoidosis is a chronic, multisystem granulomatous disease
characterized histologically by the accumulation of non-casea-
ting granulomas within affected tissues [1]. Clinical manifesta-
tions may involve multiple organs, including the lungs, skin, lymph
nodes, spleen, and eyes [2]. Ocular sarcoidosis is an inflammatory
disorder that can affect any ocular structure, leading to conjunc-
tival granulomas, episcleritis/scleritis, uveitis, optic neuropathy,
and/or involvement of adnexal tissues, resulting in lacrimal gland
enlargement and orbital inflammation [1]. Orbital and adnexal
manifestations of sarcoidosis are rare, with limited case series
reported in the literature [3]. Here, we present a case of an eyelid
tumor as the initial manifestation of orbital sarcoidosis.

Methods Casereport.

Patient and case presentation

A 62-year-old woman presented with a nodular tumor in the in-
ternal canthus of the right eye (RE), accompanied by unilateral
eyelid swelling persisting for six weeks. The upper eyelid of the
RE exhibited mild erythema and edema (Figure 1).

. 1 T e i 11V A v
Figure 1. Clinical photography showing a nodular mass in the superointer-
nal quadrant of the right eyelid, associated with mild erythema and edema.
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Afirm, nodular orbital mass was palpable in the superior internal
canthal region. No relative afferent pupillary defect, exophthal-
mos, or ocular motility restriction was observed. Best-corrected
visual acuity was 10/10 in both eyes. Slit-lamp and fundus exami-
nations were unremarkable. A tuberculosis workup yielded ne-
gative results. Comprehensive systemic evaluation revealed hy-
percalcemia and elevated angiotensin-converting enzyme levels.
Orbital and ocular computed tomography (CT) and magnetic re-
sonance imaging (MRI) demonstrated a well-defined soft tissue
mass infiltrating the supero-internal quadrant of the right orbit
(Figure 2). Histopathological examination of the biopsy specimen
revealed nodular, non-caseating granulomas, confirming the dia-
gnosis of orbital sarcoidosis. The patient was subsequently ini-
tiated on prednisolone at a dosage of 1mg/kg/day.

Figure 2. Magnetic resonance imaging reveals a well-defined soft tissue
mass infiltrating the superointernal quadrant of the right orbit.

Discussion

Ocular sarcoidosis accounts for approximately 12% of disease
presentations, with uveitis being the most common ocular mani-
festation. Orbital and adnexal involvement occurs in 8% of cases
[4]. predominantly affecting patients over 50 years of age and
exhibiting a higher prevalence in women [5]. Tissue biopsy re-
mains the gold standard for diagnosis [1]. Treatment strategies
vary based on granuloma location and the extent of functional
impairment. Oral corticosteroids are the cornerstone of therapy.
with most reported cases demonstrating favorable responses
[6]. In the absence of active systemic disease. an initial regimen
of oral prednisolone at 1mg/kg of body weight, tapered over three
months, may be considered for orbital sarcoidosis [6.7]. For loca-
lized orbital involvement, periocular steroid injections present a
viable alternative [8]. When feasible, surgical excision of solitary,
well-circumscribed lesions can provide effective symptom relief
and favorable outcomes [6.8].
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Les macro-anévrysmes rétiniens constituent des ectasies vas-
culaires qui sont dans la plupart des cas. isolées et situées sur le
trajet d'une artére temporale supérieure, au niveau d'une bifur-
cation artériolaire ou d'un croisement artérioveineux. Dans de
tres rares cas. ils peuvent étre situés sur la papille ou sur le tra-
jet d'une artere cilio-rétinienne. Nous présentons ici le cas d'une
association rare entre macroanévrysmes artériels rétiniens et
papillaire diagnostiquée suite a une hémorragie sous rétinienne.

Nous rapportons le cas d'une patiente dgée de 62 ans, hyperten-
due, qui consultait en urgence pour une baisse brutale de la vision
de l'eeil droit évoluant depuis 3 jours.

L'examen ophtalmologique de l'eeil droit trouve une acuité visuelle
réduite au décompte des doigts a 50 cm. un segment antérieur
normal et au fond d'eeil un hématome sous rétinien maculaire de
4 diametres papillaires, entouré d'hémorragies rétiniennes pro-
fondes et superficielles (Figure 1A). L'examen de 'eeil gauche était
sans anomalies. Latomographie en cohérence optique maculaire
a montré un soulévement en dome de la rétine par un matériel
sous rétinien hyper réflectif avec ombrage postérieur en rapport
avec un hématome sous rétinien (Figure 1D). L'angiographie a la
fluorescéine et 'OCT maculaire étant non concluantes sur Lori-
gine du saignement (Figures 1B et 1C), ciest l'angiographie au vert
d'indocyanine qui a permis dobjectiver des macro-anévrysmes
rétiniens multiples au dépend de l'artere temporale supérieure
en plus d'un macroanévrysme artériel papillaire (Figure 1C).

Les macro-anévrysmes rétiniens (MAR) sont des malformations
acquises rares prédominant chez la femme de plus de 60 ans,
hypertendue, dyslipidémique ou ayant des antécédents docclu-
sion veineuse rétinienne (1). Les macro-anévrysmes artériels
du disque optique sont encore plus rares. En effet, les études
ont montré qu’ils représentent entre 2 et 8 % de lensemble des
macro-anévrysmes rétiniens (2.3).

A notre connaissance, cest le premier cas rapporté d'association
entre macroanévrysmes artériels rétiniens et papillaires.
L'évolution des MAR peut se faire soit vers le développement d'une
rétinopathie exsudative chronique ou vers la survenue de compli-
cations hémorragiques par fissure de la paroi artérielle (4).
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Lorsque le MAR se complique d'un hématome sous rétinien, ce
dernier peut menacer définitivement la fonction visuelle par toxi-
cité des pigments hémosidériques et par la fibrose maculaire. Le
pronostic est directement corrélé a la durée de résorption et a
lépaisseur de 'lhématome dans la région maculaire (5) .

Les injections intravitréennes (IVT) d'anti VEGF comme le bevaci-
zumab peuvent étre un traitement efficace pour les MAR compli-
qués en accélérant la résolution de lcedéme et 'hémorragie ma-
culaire (6). Eneffet, Le VEGF stimule la production doxyde nitrique,
un vasodilatateur associé a l'activation de la cascade de coagu-
lation. Ainsi, lanti-VEGF, en réduisant loxyde nitrique, entraine
une vasoconstriction et réduit les phénoménes exsudatifs (7).

A travers ce cas, nous rapportons une association rare entre
les macroanévrysmes artériels rétiniens et papillaire. A notre
connaissance, cest le premier cas rapporté dans la littérature.
Les injections intravitréennes danti VEGF constituent une des
options thérapeutiques lors de survenue d'un accident hémorra-

gique.
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Imagerie multimodale de macroanévrysmes artériels rétiniens et papillaire révélés par une hémorragie sous rétinienne au niveau de U'ceil droit.
Photographie du fond d’ceil montrant un hématome sous rétinien maculaire de 4 diamétres papillaires, entouré d’hémorragies rétiniennes
profondes et superficielles. Noter la présence de fibres & myélines péripapillaire. (B) Clichés d’angiographie a la fluorescéine au temps tardif :
effetmasque des hémorragies sousrétiniennes et rétiniennes sans cause évidente de l'origine du saignement. Noter laprésence d'un macroané-
vrysme artériel papillaire. (C) Angiographie au vert d'indocyanine autemps précoce: présence de macroanévrysmes artériels rétiniens multi-
ples audépendde l'artére temporale supérieure en plus du macroanévrysme artériel papillaire. (D) Tomographie en cohérence optique en spec-
traldomain maculaire: soulévement en dome de larétine par un matériel sous rétinien hyper réflectif avec ombrage postérieur enrapportavec
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Résumé

Contexte. Les malformations artério-veineuses (MAV) orbitaires sont rares, notamment en pédiatrie. Leur révélation par
des signes atypiques, comme un ptosis isolé, représente un défi diagnostique et thérapeutique.

Observation. Une fille de 11ans, issue d'un mariage consanguin, consulte pour un ptosis progressif de Lceil droit, sans exoph-
talmie ni douleur. L'examen clinique objective une tuméfaction palpébrale compressible de 15 mm associée a une dystopie
orbitaire. Les examens complémentaires (échographie Doppler, IRM et angio-IRM) identifient une MAV cérébro-orbitaire a
haut débit, étendue a la fosse infra-temporale droite, classée stade | selon Schobinger et type IlIb selon Cho et al. Une embo-
lisation endovasculaire préopératoire a la colle biologique (n-butyl cyanoacrylate) permet une réduction de 60 % du nidus,
suivie d'une résection chirurgicale partielle. A 6 mois, la tuméfaction régresse de 70 % avec une acuité visuelle préservée
(10/10) et aucune complication.

Conclusion. Ce cas souligne qu'un ptosis isolé peut révéler une MAV complexe, nécessitant une imagerie avancée (IRM/an-
gio-IRM) pour un diagnostic précoce. L'approche combinée (embolisation et chirurgie conservatrice) optimise le pronostic
fonctionnel chez lenfant. Un suivi a long terme est essentiel pour détecter les récidives, notamment lors des pics hormo-
naux.

Abstract

Background. Orbital arteriovenous malformations (AVMs) are rare, particularly in children, and their atypical presentation
as isolated ptosis poses significant diagnostic challenges. This case highlights the importance of advanced imaging and a
multidisciplinary approach in managing such complex lesions.

Case presentation. An 11-year-old girl. born to consanguineous parents, presented with progressive right eyelid ptosis wi-
thout exophthalmos or pain. Clinical examination revealed a compressible palpebral mass (15 mm) and dystopia. Imaging
(Doppler ultrasound, MRI, and angio-MRI) identified a high-flow cerebro-orbital AVM involving the infra-temporal fossa,
classified as Schobinger stage | and Cho type llIb.

The patient underwent preoperative embolization with n-butyl cyanoacrylate (NBCA), followed by partial surgical resection.
Postoperative follow-up at 6 months showed a 70% reduction in lesion size and preserved visual acuity (10/10).

Conclusion. Isolated ptosis may mask rare vascular malformations like AVMs, necessitating prompt imaging evaluation.
Combined embolization and conservative surgery offer a balanced approach to minimize recurrence risk while preserving
function. Long-term monitoring is crucial, particularly during hormonal changes. This case underscores the role of multidis-
ciplinary collaboration in pediatric orbital pathologies.

Nous rapportons le cas d'une enfant de 11 ans présentant un faux
ptosis révélant une MAV cérébro-orbitaire complexe.

Les anomalies vasculaires orbito-palpébrales représentent un
groupe hétérogéne de pathologies, classées en deux catégories
selon lInternational Society for the Study of Vascular Anoma-
lies (ISSVA) : les tumeurs vasculaires (prolifération cellulaire)
et les malformations vasculaires (erreurs du développement
embryonnaire) [1]. Parmi ces derniéres, les malformations arté-
rio-veineuses (MAV) a haut débit sont rares (5-10 % des anomalies
vasculaires orbitaires) mais potentiellement graves en raison de
leur risque hémorragique, de leur extension intracranienne et de
leur tendance a la récidive [1].

Leur prise en charge repose sur une approche multidisciplinaire
intégrant imagerie avancée, embolisation endovasculaire et
chirurgie conservatrice [2].
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Une fille de 11 ans, issue d'un mariage consanguin du deuxiéme
degré, consulte pour un ptosis progressif de l'ceil droit évoluant
depuis trois mois, sans douleurs ni exophtalmie. Aucun antécé-
dent familial de pathologies vasculaires n'a été rapporté.

L'inspection révéle une tuméfaction ferme de 15 mm au quadrant
supéro-externe de la paupiére droite, associée a une dystopie
orbitaire sans exophtalmie notable, évoquant un faux ptosis (Fi-
gure 1). La lésion, compressible et mesurant 1.5 cm, ne présente
pas d'augmentation de volume lors de la manceuvre de Valsalva.



L'acuité visuelle est conservée a 10/10 aux deux yeux. L'examen
oculomoteur est normal, sans diplopie ni souffle orbitaire per-
ceptible.

Photographie de la patiente mettant en évidence une dystopie or-
bitaire associée a une tuméfaction du quadrant supérieur de la paupiére
droite.

L'échographie Doppler orbitaire met en évidence un processus
ovalaire supéro-externe droit, pré- et rétroseptal, mesurant
22x12 mm, hyperéchogéne et parcouru de structures vasculari-
sées au Doppler couleur, orientant vers une tumeur vasculaire
(Figure 2).

L'IRM cérébro-orbitaire confirme une MAV en hyposignal T1 et hy-
persignal T2, étendue a la fosse infra-temporale droite (Figure 3).
L'angio-IRM précise l'architecture vasculaire, montrant un nidus
alimenté par lartere orbitaire antérieure et drainé vers le sinus
caverneux via la veine ophtalmique supérieure (Figure 4).

Le bilan conclut a une MAV cérébro-orbitaire a haut débit, classée
stade | selon la classification de Schobinger.

Une échographie orbitaire doppler montrant un processus orbi-
taire supéro-externe droit, pré et rétroseptale de taille 22x12 mm vascu-
larisé évoquant une tumeur vasculaire.

IRM cérébro-orbitaire avec objectivant une malformation arté-
rio-veineuse intra-cranienne (A: coupe coronale T2,B: coupe sagittale T2
et C: coupe axiale T2).

Angiographie cérébrale IRM objectivant une malformation arté-
rio-veineuse intra-cérébrale complexe en coupe coronale T2.

LesMAV orbitaires résultent d'un défaut embryonnaire de larégu-
lation du réseau vasculaire, caractérisé par labsence d'interposi-
tion capillaire entre artéres et veines [3]. Bien que plus fréquentes
chezladulte jeune (20-40ans). leur survenue pédiatrique, comme
ici, est souvent associée a des mutations (ex : MAP2K1, TEK) ou a
des syndromes neurocutanés (Wyburn-Mason) [4].



La consanguinité parentale dans ce cas pourrait suggérer une
transmission récessive. Une analyse génétique est en cours.

Les malformations artério-veineuses orbitaires présentent une
symptomatologie hétérogene, influencée par leur localisation
(pré- ou rétroseptale). leur débit (haut ou bas) et leur extension
anatomique [1]. Le tableau typique associe une exophtalmie pul-
satile (70 % des cas). liée a la transmission des pulsations arté-
rielles au réseau veineux dilaté, un chémosis avec dilatation des
vaisseaux épiscléraux en « téte de méduse » (50 %), secondaire a
Uhyperpression veineuse, et un souffle orbitaire (30 %). audible a
lauscultation et synchrone au pouls [5].

Cependant, dans le cas présent, la présentation atypique a do-
miné. Un faux ptosis isolé (Figure 1), résultant de la compression
mécanique du muscle releveur de la paupiére supérieure par la
masse vasculaire préseptale. ainitialement orienté vers une étio-
logie neurogene ou myogene. L'absence dexophtalmie seexplique
par la localisation antérieure de la MAV (préseptale) et son ca-
ractére encapsulé, limitant la protrusion du globe oculaire. Une
dystopie orbitaire, marquée par un déplacement inféro-médial du
globe, a été observée sans atteinte oculomotrice associée.
L'absence de signes classiques a nécessité une exclusion rigou-
reuse des pathologies mimant une MAV orbitaire. Les malforma-
tions veineuses, caractérisées par des masses bleutées dépres-
sibles majorées au Valsalva et des phlébolithes a limagerie, ont
été écartées en raison de l'absence de calcifications [6-7]. Les
fistules carotido-caverneuses. associées a une triade clinique
(exophtalmie pulsatile, chémosis, souffle) et a une dilatation de
la veine ophtalmique supérieure en imagerie, ont été exclues par
labsence de flux veineux antérieur au Doppler [8]. Les héman-
giomes infantiles, dont évolution spontanément régressive et
le flux intermédiaire en Doppler différent des MAV. ont été élimi-
nés en raison de 'age de la patiente (11ans) [9]. Enfin, les tumeurs
vasculaires (ex. hémangiopéricytome), marguées par une proli-
fération de cellules périvasculaires CD34+ et un rehaussement
hétérogene sans shunts artério-veineux, ont été exclues par
limagerie [9].

Trois facteurs ont retardé le diagnostic : labsence de signes in-
flammatoires (douleur, érythéme). écartant une thrombose ouin-
fection ; la localisation palpébrale antérieure, masquant lexten-
sion orbitaire profonde et le caractére congénital méconnu de la
MAV, asymptomatique jusqu'a la poussée pubertaire, soulignant
le réle des facteurs hormonaux dans sa croissance [4].

La MAV a été classée stade | selon Schobinger (Tableau 1) en
raison de son caractére quiescent. Toutefois, son extension in-
tracranienne vers la fosse infra-temporale la classe comme MAV
de type lllb selon Cho et al. [10]. associée a un taux de récidive de
40 % malgré le traitement [11].

Classification de Schobinger des malformations artériovei-

neuses
La classification de Schlobinger
Stade 1 Dormance Prenant I'aspect d'hémangiome
Stade 2 Extensive Apparition d’'un Thr_iII et de veines de drainage
superficielles tortueuses
Stade 3 Destruction Entrainant des complica’tions tissulaires (hémorragies,
nécrose...)
Stade 4 Décompensation Décompensation cardiaque

L'échographie Doppler a distingué la MAV des malformations
veineuses (absence de phlébolithes) et des tumeurs vasculaires
(flux artériel dominant) [6]. L'1RM/angio-IRM a identifié des flow
voids typiques des MAV a haut débit et cartographié lextension
intracranienne, critére pronostique majeur [9]. Comparée a l'an-
giographie conventionnelle, langio-IRM a réduit l'exposition aux
radiations de 70 %. avantage crucial en pédiatrie [4].

L'embolisation endovasculaire, réalisée avec de la colle

biologique (n-butyl cyanoacrylate). a réduit le nidus de 60 %.
conformément aux taux rapportés (55-70 %) [12-13]. La chirurgie
conservatrice, privilégiant la préservation anatomique. a permis
une exérese partielle malgré un risque de récidive de 30 % [13].
Les thérapies ciblées (ex. sirolimus), efficaces dans les malfor-
mations lymphatiques, pourraient étre envisagées en cas de pro-
gression [14]. La radiothérapie, en revanche, a été exclue en rai-
son des risques de rétinopathie radique chez l'enfant [14].
Recommandations et Perspectives

Une surveillance annuelle par IRM est préconisée pour détecter
une récidive, particulierement a la puberté [4]. Les protocoles pé-
diatriques devraient intégrer la classification ISSVA 2018 et des
seuils dintervention basés surle volume lésionnel [6]. Des études
génétiques pourraient identifier des mutations guidant les théra-
pies ciblées, ouvrant la voie a une médecine personnalisée [14].

Ce cas met en exergue la complexité des MAV cérébro-orbitales
pédiatriques, ol unfaux ptosis isolé peut masquer une lésionvas-
culaire agressive. L'approche multidisciplinaire (embolisation +
chirurgie limitée) a permis de concilier radicalité et préservation
fonctionnelle. Néanmoins, la rareté de ces lésions nécessite des
registres internationaux et des essais cliniques pour optimiser
les stratégies thérapeutiques.
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