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Madame B., âgée de 60 ans, consulte pour une baisse
d’acuité visuelle bilatérale. Sur le plan général, elle présente
une hypertension artérielle ainsi qu’une dyslipidémie
traitées. Dans ses antécédents familiaux, on note l’exis-
tence d’une dystrophie centro-cornéenne chez sa mère et
son frère.

À l’examen clinique, la meilleure acuité visuelle corrigée est
mesurée à 4/10 +0,75 (-2,00, 20°) P8 à droite et à 6/10f +1,50
(-1, 20°) P10 à gauche. La pression intraoculaire est normale
(16 mmHg OD et 17 mmHg OG). À la lampe à fente, on retrouve
une opacité stromale diffuse centrale bilatérale, discoïde, sans
cristaux visibles (figure 1). L’épithélium est normal, sans prise
de fluorescéine, l’endothélium quant à lui est mal vu, et la cornée
périphérique est claire. La pachymétrie est mesurée à 600 µm
à droite et à 595 µm à gauche.

L’OCT permet d’objectiver une hyperréflectivité des opacités
cornéennes stromales antérieures, mais pas d’analyser finement
l’endothélium (figure 2). La microscopie spéculaire est inac-
cessible. Ce n’est qu’en microscopie confocale HRT qu’on arrive
à objectiver des cristaux intrastromaux, associés à une dimi-
nution des nerfs cornéens (figure 3). Nous concluons donc à une
dystrophie stromale de Schnyder et décidons de réaliser chez
cette patiente une kératoplastie lamellaire antérieure de l’œil
droit à but optique.

Caractéristiques et prise en charge
La dystrophie stromale de Schnyder est une pathologie auto-

somique dominante liée au gène UBIAD1, associée à une hyper-
cholestérolémie avec ou sans hypertriglycéridémie. Les taux
sanguins lipidiques ne sont toutefois pas corrélés à la densité
de l’opacité cornéenne.

Sur le plan ophtalmologique, elle se manifeste dans la plu-
part des cas par une opacité grisâtre, discoïde ou annulaire, cen-
trale du stroma antérieur apparaissant lors de la 2e ou 3e décade.
Les dépôts de cristaux de cholestérol ne sont pas visibles cli-
niquement dans plus de 50% des cas. Ils sont en revanche bien
identifiés en microscopie confocale. L’épithélium, l’endothé-
lium et la membrane de Descemet ne sont pas altérés, et les
patients ne présentent pas d’érosions épithéliales. Le diag-
nostic est posé grâce à l’OCT qui montre une grande hyper-
réflectivité des opacités cornéennes stromales antérieures,
également visible en microscopie confocale, en plus d’une dimi-
nution des nerfs cornéens et d’une couche endothéliale indé-
tectable.

La prise en charge de la dystrophie de Schnyder implique la
recherche d’une hypercholestérolémie et d’une hypertryglicé-
ridémie sanguine. Les patients ayant une baisse d’acuité visuelle
significative justifient le recours à une photokératectomie thé-
rapeutique, voire à une kératoplastie lamellaire antérieure pro-
fonde. À notre connaissance, aucun cas de récidive des cristaux
de cholestérol sur le greffon n’a été décrit à ce jour.

Pour en savoir plus
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Figure 1. Photographies à la lampe à fente. Opacité stromale
centrale dans l’axe visuel, sans cristaux visibles.

Figure 2. Coupe OCT. Hyperréflectivité stromale diffuse,
plus marquée dans le stroma antérieur. L’épaisseur cornéenne
est normale. L’épithélium et l’endothélium ont un aspect normal.

Figure 3. Microscopie confocale. Images hyperréflectives linéaires
en réseau dans le stroma antérieur, moyen et profond,
correspondant aux cristaux de cholestérol.
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