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David Touboul

Dystrophie de Fuchs:
le bon moment pour greffer ?

a dystrophie de Fuchs, primairement décrite par Ernest Fuchs en 1902, n’est pas
Lune maladie rare, c’est en fait la plus fréquente dégénérescence de l'endothélium
cornéen. Avec l'augmentation du grand age, elle sera de plus en plus diagnostiquée. La
démocratisation de la greffe endothéliale permet de greffer de maniére peu invasive,
exposant a la tentation de greffes plus précoces. Il convient de rester vigilant sur le bon
moment pour la greffe qui va se décider au cas par cas en fonction du contexte et des

besoins du patient.

La prévalence de la dystrophie de Fuchs est estimée
entre 1 et 4% apres 50 ans dans les pays industrialisés.
La maladie débute dans la troisieme et la cinquiéme
décennie et évolue trés lentement pour aboutir a des
symptomes habituellement aprés 60 ans. Elle présente
un support génétique autosomique dominant mais ce
trait familial n'est pas souvent retrouvé (types 1-3 de la
classification IC3D). Elle touche 2 a 3 fois plus les femmes
que les hommes, et sa physiopathologie repose sur 'apop-
tose prématurée des cellules endothéliales, associée a un
épaississement excessif de la membrane de Descemet
attribué a une faible résistance au stress oxydatif.
L'association au kératocone (sujets de plus de 30 ans) a
souvent été rapportée (figure 7).

Quels mécanismes pour expliquer
la baisse de la vision des patients ?

[Lexiste des formes précoces et tardives de dystrophie
de Fuchs, des formes diffuses et des formes focales. Une
classification morphologique actualisée existe, qui
regroupe la maladie en 5 stades (Krachmer). Elle n’est
pas toujours corrélée avec les signes fonctionnels. Ces
derniers sont reliés a laccumulation de fluide dans le
stroma et 'épithélium cornéen, mais aussi a l'accumu-
lation de gouttes ou d'irrégularités de la face endothéliale.
Dans les 2 cas, la diffusion optique entraine une baisse
de la vision, une photophobie et une diminution de la
transparence cornéenne. La diffusion optique de type

CHU de Bordeaux, Centre national de référence
du kératocone
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Figure 1. Image de cornea guttata dense associée a un anneau
intracornéen posé pour un kératocéne.

Rayleigh est exacerbée par l'espacement des lamelles
de collagéne et la fibrose stromale superficielle qui
intervient dans les formes avancées. La diffusion optique
de type Mie est amplifiée par la présence de gouttes endo-
théliales et de buées épithéliales aux stades avancés
également. Cette derniere est beaucoup plus génante,
car directionnelle.

Diagnostic clinique

Les signes fonctionnels sont parfois absents dans les
stades débutants. Dans les formes plus avancées, le
patient rapporte une photophobie croissante, une baisse
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de la qualité de vision, une diminution du
contraste. Des halos colorés liés a cedéme et
aux aberrations optiques sont également
décrits. Les signes de décompensation sont
reliés a une fluctuation des symptomes dans
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définit la maladie. La microscopie confocale ou
spéculaire permet de visualiser la densité et la
morphologie dégradée des cellules. Des lacunes sombres,
liées aux gouttes, sont visibles dans le plan d'observation
confocal. Son intérét réside dans le diagnostic des formes
débutantes et moins pour le suivi, car il est peu repro-
ductible.

La prédiction du risque d’aggravation n’est pas simple.
Il est fonction du stade de sévérité initial, de l'age du
patient, du statut du cristallin, de la réalisation d'une
chirurgie intraoculaire et, pour certains, de ['étroitesse de
la chambre antérieure.

Diagnostic d’évolution

Le diagnostic de l'aggravation est essentiellement
posé grace aux signes cliniques majorés et aux indices
biométriques dégradés. La durée augmentée du flou
matinal est un marqueur intéressant, bien que subjectif.
La tomographie Scheimpflug et 'OCT cornéen sont les
meilleurs outils pour juger de l'évolution. LOCT semble
avoir une meilleure fiabilité pour les formes avancées. La
diminution du gradient pachymétrique entre le point le plus
fin (CTP) et les 6 mm au-dela, laugmentation et le dépla-
cement de ce point, Uhyperréflectivité du stroma et de la
couche endothéliale sont les parameétres les plus souvent
regardés. Certains décrivent également lapparition d'une
dépression de la face postérieure (figure 2).

L'évolution n’est pas toujours un argument suffisant
pour proposer une greffe endothéliale. Il faut prendre en
considération le retentissement fonctionnel, les comorbi-
dités associées (surface, cristallin, rétine et nerf optique),
les risques de rejet, le contexte du suivi.
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Figure 2. Evolution kératométrique et tomographique pré- et post-
DMEK pour Fuchs. Hypermétropisation kératométrique totale

de 1,4D et amincissement au point le plus fin de 155 microns.
Restauration du gradient pachymétrique.

Limportance de greffer au bon moment

Greffe trop précoce

C’est prendre le risque d'une baisse de la vision rela-
tive, d'une durée de greffe insuffisante (estimée entre 10
et 15 ans) impliquant plusieurs procédures dont les risques
se cumulent et s'amplifient. Au rejet ou a la décompen-
sation d’'une premiére greffe, la qualité de vision est
souvent moins bonne qu'avant celle-ci. Enfin, c’est aussi
priver un patient plus symptomatique d’un greffon obtenu
plus rapidement. L'avenir est peut-étre a linjection de
Rho-kinases (ROCK inhibitor], ce qui permettra a certains
de nos patients encore peu symptomatiques d’éviter la
greffe a moyen terme.

Greffe trop tardive

C’est augmenter le risque de fibrose stromale limi-
tant la récupération, avoir des troubles de cicatrisation liée
a l'age, et c’est aussi perdre une partie du bénéfice d'un
greffon obtenu plus tot dans la vie, améliorant la qualité
de cette derniere.

Que faire quand la baisse de la vision
est liée a la cataracte ?

En regle générale, au moment de la majoration des
symptomes visuels, il faut s'assurer du lien de causalité
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entre la dystrophie et ces symptomes. Faire la part des
choses nécessite un examen rigoureux du statut cristal-
linien, de la macula et du nerf optique. Si une cataracte
semble évidente, il y a 3 situations :

- le patient n’est pas géné, il est souhaitable d'attendre
un peu et de surveiller tous les 6 mois ;

- le patient est géné mais la cornée ne semble pas décom-
pensée, il faut intervenir prudemment sur la cataracte en
prévenant du risque de greffe consécutif. Il faudra éviter
les implants prémiums car il y a incertitude sur le calcul

et 'évolution a long terme. Les implants dits EDOF, moins
susceptibles a Uerreur réfractive, peuvent se discuter au
cas par cas, ainsi que la monovision ;

- le patient est géné et la cornée présente les stigmates
évidents d'une probable décompensation. Ici, il est plus
simple de réaliser une chirurgie combinée. Il faut
néanmoins souligner que le combiné expose a plus de
complications per- et postopératoires. Le tableau résume
les critéres rationnels mais non absolus pouvant d’'emblée
faire pencher vers une greffe endothéliale.

Tableau. Critéres en faveur d’'une greffe endothéliale associée ou non a la chirurgie de la cataracte.

Critéres en faveur . - o

Flou matinal évident Reste subjectif

Plus d'une heure a partir du réveil

Cataracte tres dense Difficulté pour visualiser

le fond de Uceil

Modification significative
du gradient pachymétrique
(normalité > 60)

Augmentation pachymétrique Plus de 50 microns en 6 mois ;

au point le plus fin (CTP) vérifié a 2 reprises

Valeur du CTP Plus de 650 microns

Forte densité de goutte

dans laire pupillaire en microscope spéculaire

Moins de 20 microns entre le point
plus fin et le cercle de 6 mm au-dela

Difficulté pour compter les cellules

Dépend du temps de sommeil,
de la prise de collyre osmotiques,
de U'hygrométrie

Anticipation du traumatisme
chirurgical

Pas encore consensuel

Il faut prendre les mesures
au méme horaire de la journée

Il existe des cornées fines
mais cedémateuses

Surtout si la photophobie
est importante

Pour en savoir plus
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