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ABSTRACT

Purpose: To analyze the clinical features of the pos-
terior segment in posterior microphthalmos and to
describe the aspects of this anomaly in Ocular Co-
herence Tomography (OCT).

Case report: A diagnosis of posterior picrophthal-
mos could be confirmed in a 18- year-old young man
based on the presence of high hypermetropiea, axial
length of the globe measurement of 14 mm and a
thickening of the fovea in OCT. Family history was
also positive in two other members.

Conclusion: Posterior microphthalmos is a rare en-
tity that may potentially be associated with blind-
ness. OCT may be helpful both in the diagnosis and
the follow-up of this anomaly.

RESUME

Objectif: Analyser les caractéristiques cliniques du
segment postérieur de I'ceil au cours de la micro-
phtalmie postérieure et en décrire I'aspect en tomo-
graphie par cohérence optique.

Cas clinique: Nous avons porté un diagnostic de mi-
crophtalmie postérieure chez un jeune patient de 18
ans, qui présentait une importante hypermétropie
aux deux yeux. La longueur axiale du globe oculaire
était de 14 mm tandis qu’un épaississement fovéo-
laire était mis en évidence a I'OCT. Une enquéte fa-
miliale a retrouvé les mémes modifications chez deux
autres membres de la famille.

Conclusion: La microphtalmie postérieure est une
pathologie rare, potentiellement cécitante et dont le
diagnostic comme le suivi sont facilités par I'apport
de I'OCT.
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INTRODUCTION

La microphtalmie postérieure est une anoma-
lie congénitale rare et bilatérale. Elle est sou-
vent isolée et ne s'accompagne pas d’autres
anomalies oculaires ou systémiques. Elle se ca-
ractérise par un segment postérieur court avec
un segment antérieur normal.

Le diagnostic en est généralement difficile. En
effet, I'examen biomicroscopique des patients
porteurs de cette anomalie est souvent normal
tandis que la fluoangiographie rétinienne mon-
tre des signes peu spécifiques. L'échographie
est décisive pour en confirmer le diagnostic.
Avec I'avenement de la tomographie en cohé-
rence optique (OCT), les lésions rétiniennes
sont mieux mises en évidence et le suivi est plus
aisé.

Le but de notre travail est d’analyser a travers
une observation, les caractéristiques cliniques
du segment postérieur de I'ceil dans la microph-
talmie postérieure et de décrire I'aspect OCT de
cette malformation oculaire.

OBSERVATION

Nous rapportons I'observation d’un jeune pa-
tient de 18 ans de sexe masculin, qui nous a
consultés dans le cadre d'un examen systéma-
tique pour aptitude au service armé. L'interro-
gatoire du patient permettait de noter qu’il por-
tait des lunettes depuis I'age de trois ans et gu'il
était issu d'un mariage consanguin. La gros-
sesse et I'accouchement s’étaient déroulés nor-

Fig. 1: Photographie du fond d’ceil montrant une papille
optique charnue d’hypermétrope et la présence d'un pli ré-
tinien interpapillomaculaire.

malement tandis qu’aucune notion de trauma-
tisme ou d’inflammation oculaire n’était rele-
vée dans ses antécédents.

Sa meilleure acuité visuelle corrigée était de
1/10 OD avec +24 D, et 2/10 OG avec +22 D.
Le patient était orthophorique et avait une ocu-
lomotricité normale.

L'examen a la lampe a fente montrait une cor-
née claire, un segment antérieur normal, une
chambre antérieure de profondeur normale et
un vitré clair au niveau des deux yeux. Le dia-
metre cornéen était de 11.5 mm aux deux yeux.
L'examen du fond d’oeil mettait en évidence des
papilles optiques de petite taille, charnues, a
bords nets avec une petite excavation, mais sur-

Fig. 2: Aspect en lumiere anérythre (figure gauche) et en angiofluorographie (figure droite): diminution de la zone
avasculaire centrale, absence de visualisation du pli interpapillo-maculaire
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tout un pli rétinien bilatéral, large, épais, suré-
levé et de siege papillomaculaire. Les vaisseaux
rétiniens étaient quant a eux normaux (Fig. 1).
L'angiographie fluorescéinique rétinienne mon-
trait une diminution de la zone avasculaire cen-
trale ainsi qu’une hyperfluorescence papillaire
sans diffusion tardive, associée a quelques al-
térations pigmentaires périphériques. Cet exa-
men ne permettait toutefois pas de mettre en
évidence le pli rétinien papillomaculaire qui
était visible a I'examen ophtalmoscopique (Fig. 2
aeth).

A I'échographie oculaire monodimensionnelle
(mode A), la longueur axiale des globes ocu-
laires était mesurée a 14.0 mm aux deux yeux;
la profondeur de la chambre antérieure était de
2.7 mm et I'épaisseur du cristallin était égale-
ment normale, soit de 4.2 mm au niveau de
chaque ceil. L'échographie
B objectivait un épaississe-
ment scléro-choroidien (Fig.
3).

Sur le plan de coupe B en
OCT, I'hyaloide postérieure
n’était pas visualisée et I'on
pouvait noter essentielle-
ment une disparition de la
dépression fovéolaire se-
condaire a un épaississe-
ment de la rétine fovéolai-
re (450-580 ) donnant un
aspect en «déme». De
petites cavités kystiques
étaient présentes. La
couche hyperréflective du

Fig. 3: échographie oculaire (mode B et A): petit globe oculaire

complexe épithélium pigmentaire - membrane
de Bruch - choriocapillaire était normale. Aucun
pli choroidien n’était mis en évidence (Fig. 4
et 5). Le plan de coupe C en OCT a permis en
revanche d’objectiver tres nettement ce pli pa-
pillo-maculaire qui apparaissait de forme ova-
laire a grand axe horizontal et incluait toutes
les couches de la rétine neurosensorielle au sein
de laquelle étaient visibles quelques fines ima-
ges kystiques.

Sur base des examens cliniques, le diagnostic
retenu a été donc celui d’'une microphtalmie
postérieure, bilatérale, associée a une

forte hypermétropie et a un pli rétinien inter pa-
pillo-maculaire.

L'enquéte familiale et I'examen clinique ont per-
mis de retrouver le méme tableau clinique chez
le pére et la soeur du patient qui présentaient
tous deux une forte hypermétropie, une lon-

Fig. 4: B Scan OCT avec coupe horizontale (A) et verticale (B)
Inversion de la dépression fovéolaire avec visualisation de fins kystes intra rétiniens.
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Fig. 5: C Scan OCT en couleur et
en nuance de gris: visualisation
du pli interpapillo-maculaire de
forme ovalaire a grand axe
horizontal, incluant les différentes
couches de la rétine
neurosensorielle et montrant de
fins kystes intrarétiniens.

gueur axiale inférieure a la normale et le méme
aspect a I'OCT.

DISCUSSION

La microphtalmie est une affection rare héré-
ditaire bilatérale qui se caractérise par une ré-
duction du volume oculaire. Elle se définit par
un oeil possédant une longueur axiale totale in-
férieure a deux déviations standard par rap-
port a la normale pour le méme groupe d’'age
(1). La microphtalmie est la plus fréquente des
malformations congénitales de I'oeil. Elle peut
étre isolée rentrant dans le cadre d’'une mi-
crophtalmie dite simple ou pure (2,3), mais le
plus souvent, elle est associée a d'autres at-
teintes oculaires telles qu'un colobome irien ou
choriorétinien, une cataracte congénitale ou des
anomalies cornéennes. Ces malformations en-
trent le plus souvent dans un contexte de re-
tard mental ou de déformations craniennes (4,5).
Le terme «nanophtalmie» est utilisé habituel-
lement pour décrire la microphtalmie associée
a un raccourcissement a la fois du segment an-
térieur et du segment postérieur. Cette anoma-
lie comporte une microcornée, une sclére épais-
se et un cristallin de taille relativement norma-
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le mais situé a l'intérieur d'un ceil trop petit, ce
qui conduit a un rapport du volume cristalli-
nien sur le volume oculaire élevé et a une ten-
dance a l'effusion uvéale spontanée ou post
opératoire (4,6-12).

Un type rare de microphtalmie qui touche de
facon disproportionnée uniquement le segment
postérieur de I'ceil et donne une apparence ex-
térieure normale, a été décrit sous I'entité de
«microphtalmie postérieure» (9-17). Cette ano-
malie est caractérisée par un segment anté-
rieur normal, avec donc un diametre cornéen
normal, une chambre antérieure et un cristal-
lin de dimensions normales. L’anomalie de taille
touche uniquement le segment postérieur qui
est raccourci (8,15). Cette pathologie est rare
et habituellement isolée, non associée a d’autres
syndromes ou malformations oculaires (7,9).
L'existence d'une forte hypermétropie (souvent
supérieure a 10 dioptries) est caractéristique
de cette affection (14,18). L’acuité visuelle est
habituellement diminuée avec souvent une am-
blyopie profonde (7,14,18).

L'existence d'un pli papillo-maculaire sur-
élevé, de taille et d’orientation variable, est
pathognomonique de la microphtalmie posté-
rieure.



Qu’elles soient congénitales ou acquises, d'autres
Iésions du segment postérieur peuvent étre ob-
servées a type de rétinite pigmentaire, de réti-
nite ponctuée albescente, de fins plis rétiniens,
de plis chorio-rétiniens, mais encore a type de
papille charnue et d’effusion uvéale.

La microphtalmie est souvent associée avec un
glaucome chronique a angle fermé provoqué
par la croissance normale du cristallin dans un
oeil qui est au départ trop petit (17,19). La fer-
meture de I'angle peut étre secondaire aux ano-
malies anatomiques mais aussi a I'effusion uvéa-
le qui peut entrafner un déplacement antérieur
de I'iris et du corps ciliaire et la constitution se-
condaire de synéchies antérieures périphéri-
ques (12). Une étude multicentrique récem-
ment conduite aux USA, en Suéde et en Tuni-
sie a permis en outre de mettre en évidence un
lien entre microphtalmie postérieure et glau-
come a angle fermé par le biais d’'une muta-
tion génétique portant sur la sérine protéase
(PRSS56) (20).

L’échographie oculaire en mode A et B, revét
une importance capitale puisqu’elle établit et
confirme le diagnostic en objectivant les men-
surations du segment antérieur et postérieur.
Alors que le segment antérieur est normal, la
longueur axiale est diminuée, le segment pos-
térieur raccourci étant associé a un épaississe-
ment sclérochoroidien (5,6, 20).

Le pli rétinien papillo-maculaire n’est pas visi-
ble a I'angiographie fluorescéinique qui mon-
tre I'absence de fuite du colorant et d’anoma-
lies de I'épithélium pigmentaire (7). Spitznas
et al ont noté une disparition de la zone avas-
culaire centrale, constatation que nous avons
retrouvée dans notre observation (14).

L'OCT fournit des données objectives et préci-
ses. Les coupes longitudinales ou B permet-
tent en effet d’évaluer I'importance du pli réti-
nien, I'augmentation de I'épaisseur de la réti-
ne sus-jacente et d’analyser la position de I'en-
tonnoir fovéolaire par rapport au pli rétinien (5,
21). Des espaces kystiques au sein du tissu ré-
tinien sont parfois visibles (6, 9, 22). L'OCT
permet en outre de faire la distinction entre des
plis rétiniens et des plis choriorétiniens (5, 9).
L'OCT est enfin un examen non invasif qui peut
étre répété au cours du suivi de la microphtal-
mie postérieure. Les coupes coronales ou C ont
pour intérét de préciser a la fois le siege, I'éten-
due, la forme, I'orientation et la struture du pli

papillo-maculaire mais aussi d’étudier la jonc-
tion vitréo-retinienne et de localiser les petites
Iésions non détectées sur les scans B.

Pour ce qui concerne la pathogénie de la mi-
crophtalmie postérieure associée a un pli réti-
nien papillomaculaire, Boynton et al. ont émis
I'hypothese selon laquelle un arrét de croissan-
ce des couches externes postérieures de I'oeil,
incluant I'épithélium pigmentaire et la choroi-
de, serait responsable d’un segment postérieur
court (5). La rétine neurosensorielle ayant quant
a elle continué sa croissance, il y aurait forma-
tion d’un pli qui est typiqguement de siege pa-
pillomaculaire (7, 8, 15).

Enfin selon la majorité des auteurs, la trans-
mission de ce syndrome pourrait se faire selon
un mode autosomique récessif avec une faible
pénétrance et une grande expressivité (7, 8,
15, 18). Dans notre observation, I'atteinte
concomitante du pere et de ses deux enfants
laissait suspecter une transmission se faisant
selon un mode autosomique pseudo-dominant.
L'interrogatoire a cependant révélé la notion de
mariages consanguins multiples dans la famille
(le pere lui méme est issu d'un mariage consan-
guin et a épousé sa cousine ce qui explique I'at-
teinte de deux enfants), argument supplémen-
taire plaidant en faveur du mode autosomique
récessif (8, 14, 18).

CONCLUSION

La microphtalmie postérieure est une patholo-
gie rare, potentiellement cécitante. Elle peut
passer cliniquement inapercue, soulignant ain-
si I'intérét de I’échographie oculaire, en parti-
culier chez les petits enfants présentant des
yeux d’apparence normale mais fortement hy-
permétropes afin de diagnostiquer I'anomalie
le plus tot possible. L'échographie sera com-
plétée par un examen en tomographie en co-
hérence optique. Non invasif et objectif, I'OCT
semble avoir un grand intérét aussi bien

dans le diagnostic que dans la surveillance de
la microphtalmie postérieure.
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