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Maculopathies associées aux fossettes
colobomateuses : suivi et prise en charge

Guillaume Le Guern, Aude Couturier

es fossettes colobomateuses sont des anomalies congénitales du nerf optique. On
Lestime qu’elles provoquent dans 25 a 75% des cas une maculopathie qui associe un
rétinoschisis et/ou un décollement séreux rétinien. Un diagnostic initial correct n’est posé
que dans 25% des cas. Le traitement chirurgical est envisagé lorsqu’une baisse de la vision
est constatée. Il consiste le plus souvent en une vitrectomie avec décollement postérieur

du vitré.

Les fossettes colobomateuses sont liées a une déhis-
cence de la lame criblée du nerf optique, qui provoque
une hernie de rétine dysplasique, limitée par une paroi
de collagéne [1]. Cette anomalie touche 1 ceil sur 11000
(selon la Blue Mountain Study] et est majoritairement
unilatérale (bilatérale dans 15% des cas). Les fossettes
apparaissent au fond d'ceil comme une dépression
grisatre, le plus souvent en temporal du nerf optique
(figure 1A).

Cette maculopathie associe un rétinoschisis et/ou un
décollement séreux rétinien (DSR). Elle concerne le plus
souvent des patients de 31 a 40 ans, bien qu’elle soit pos-
sible a tout dge. LOCT, avec la réalisation de coupes fines
au niveau du nerf optique, est particulierement intéressant
pour visualiser la fossette et préciser latteinte maculaire
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(figures 1B et 1C). D'autres anomalies cavitaires du nerf
optique, moins fréquentes, peuvent étre responsables de
maculopathies similaires (colobome de la papille, « Mor-
ning Glory» ou, de facon rare, les glaucomes avancés).

Il est important de connaitre les maculopathies asso-
ciées aux fossettes colobomateuses puisqu’une phase
d’errance diagnostique est fréquemment retrouvée [2],
avec un diagnostic initial correct de maculopathie liée
aux fossettes dans 25% des cas seulement. Les diagnostics
confondants sont la choriorétinopathie séreuse centrale,
la DMLA exsudative, les néovaisseaux du myope fort ou
idiopathiques. Il est donc particuliéerement important de
rechercher la présence d'une fossette colobomateuse
dans le bilan d'un DSR ou d'un schisis intrarétinien.

Figure 1. Exemple de
maculopathie liée a une fossette
colobomateuse chez une patiente
4gée de 54 ans présentant

une baisse de vision a 2/10.

A. Photographie du fond d'ceil
montrant la fossette en temporal
de la papille [fleche].

B. OCT maculaire montrant un DSR
(astérisque] et un schisis de la
rétine externe [téte de fléche).

C. OCT papillaire passant par la fossette (téte de fléeche] montrant
la cavité parapapillaire (fléche).
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Physiopathologie

L'anatomie d'une fossette colobomateuse va mettre
en relation différentes structures : le vitré, une hernie de
rétine dysplasique au travers d'une déhiscence de la lame
criblée, un sac, et lespace sous-arachnoidien [3]
(figure 2A). Différentes théories peuvent expliquer la
genése du fluide intra- ou sous-rétinien : le fluide origi-
naire du vitré, le fluide originaire de U'espace sous-arach-
noidien et le réle des tractions vitréennes sur la fossette.

Fluide originaire du vitré

Pour certains auteurs, le liquide sous-rétinien viendrait
du vitré liquéfié. Les changements posturaux de la pression
intracranienne agiraient comme un systéme de « pompe »,
allant alternativement remplir et vider le compartiment
au fond de la fossette (figure 2B). Cette théorie est sous-
tendue par le fait que les tamponnements intravitréens
(gaz, silicone, perfluorocarbone) puissent parfois se re-
trouver en sous-rétinien. D'autre part, le drainage du
fluide sous-rétinien est parfois possible en aspirant au
niveau de la fossette, ce quiva dans le sens d"'une commu-
nication directe entre le vitré et l'espace sous rétinien via
la fossette.

Fluide originaire de Uespace sous-arachnoidien
Une autre théorie a été proposée par Gass en 1969 : le

Schisis intrarétinien

A

Liquide sous-rétinien

Hernie de tissu rétinien dysplasique
Sac

Paroi de la fossette
Liquide Céphalo Rachidien {LCR)

c ORIGINE LIQUIDE CEPHALORACHIDIEN

Figure 2. Représentation schématique d’'une maculopathie
associée a une fossette colobomateuse (2A] et physiopathogénie
de lorigine du fluide sous-rétinien, vitréenne (2B]

ou céphalorachidienne (2C).
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liquide pourrait étre du liquide céphalorachidien (LCR)
originaire de 'espace sous-arachnoidien, et provoquer
une maculopathie en passant au travers de la fossette
(figure 2C). Cette théorie permet d’expliquer les cas de
maculopathies liées aux fossettes chez les enfants (chez
lesquels le vitré n'est pas liquéfié). Il existe des cas rap-
portés de passage de silicone en intra-cérébroventricu-
laire aprées la vitrectomie d'yeux atteints de fossettes
colobomateuses, attestant la communication entre le
compartimentintraoculaire et le LCR. Enfin, la composi-
tion du liquide sous-rétinien est histologiquement proche
du LCR.

Role des tractions vitréennes sur la fossette

Les tractions vitréennes sur la fossette jouent proba-
blement un role dans la genése du fluide sous-rétinien.
Le décollement postérieur du vitré (DPV) est habituelle-
ment absent dans le cas d'une maculopathie liée aux
fossettes, et des cas de résolution spontanée aprés un DPV
ont été décrits. Il existe fréquemment (89 a 100% des cas
selon les séries) du matériel fibroglial en regard de la
fossette, pouvant possiblement exercer une traction sur
celle-ci. De plus, lavitrectomie et l'indentation maculaire
sont efficaces pour traiter les fossettes.

Histoire naturelle
et indications de traitement

L'évolution naturelle des maculopathies liées aux
fossettes est souvent péjorative dans le cas d'un DSR :
dans la série de Sobol et al. [4], sur 15 patients présentant
une maculopathie liée a une fossette avec DSR surveillés
pendant 9 ans, Uacuité visuelle finale est inférieure a 1/10
dans 80% des cas.

De récents travaux effectués par U'équipe de David
Steel [5], fondés sur un registre national de fossettes
colobomateuses au Royaume-Uni, précisent mieux Uhis-
toire naturelle des maculopathies liées aux fossettes.
Cette étude divisait les patients en 2 groupes : avec ou sans
DSR rétrofovéolaire.

Les patients sans DSR rétrofovéolaire (schisis intra-
rétinien isolé) constituaient 45% des cas. On constate
qu’apres un suivimoyen de 40 mois, seuls 14% ont néces-
sité une chirurgie, et que l'acuité visuelle était conservée
sur la période de suivi. La simple présence d'un schisis
rétinien sans DSR n'a donc souvent qu'un retentissement
modéré sur l'acuité visuelle.

Les patients présentant un DSR rétrofovéolaire consti-
tuaient 55% des cas : 19% d’entre eux se sont améliorés
spontanément, avec résolution compléte du DSR, et 50%
d’entre eux ont nécessité une chirurgie. Parmi les patients
opérés, il n'y avait pas de différence de résultats visuels
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et anatomiques entre le groupe opéré d’'emblée et les
patients ayant eu une chirurgie différée a plus de 6 mois.

On peut donc en retenir que :

- un traitement chirurgical n’est nécessaire que dans le
cas d'une baisse de vision, souvent en lien avec un DSR
rétrofovéolaire ;

- il est important de connaitre la cinétique d'évolution
sur plusieurs OCT espacés dans le temps avant de poser
une indication chirurgicale. Le fait de retarder la chirurgie
ne semble pas étre délétére sur le résultat final.

Traitement chirurgical

La chirurgie la plus pratiquée et qui a fait la preuve de
son efficacité est la vitrectomie avec décollement posté-
rieur duvitré (figure 3). Elle est parfois, selon les équipes,
associée a différents gestes complémentaires comme le
laser juxtapapillaire, la fenestration rétinienne, l'utilisa-

Figure 3. Exemple d'évolution d’'une maculopathie associée a une fossette
colobomateuse avant et apres la chirurgie, chez un patient 4gé de 30 ans.
A.Au diagnostic, important DSR rétrofovéolaire responsable d'une baisse
de vision & 2/10. B. Trois mois apreés la vitrectomie, amélioration de l'acuité
a 6/10 et diminution du DSR. C. Un an aprés la chirurgie, acuité visuelle

tion de divers matériaux pour combler la fossette [mem-
brane limitante interne autologue, concentré plaquettaire,
membrane amniotique, sclére, plug en silicone...] ou L uti-
lisation de tamponnement. Une seule équipe utilise une
stratégie différente d'indentation maculaire, cette tech-
nique ne s'étant pas répandue a cause de sa complexité
(nécessité d'une échographie en mode B peropératoire
pour positionner lindentation), malgré son efficacité
similaire.

Les fossettes colobomateuses étant rares, les résultats
publiés dans la littérature sont issus de petites séries. Une
méta-analyse récente [6] ayant étudié les patients opérés
par vitrectomie pour une fossette colobomateuse rapporte
un gain visuel moyen de 0,46 LogMAR et une résolution
anatomique de la maculopathie dans 70% des cas. Anoter
que le temps moyen de résolution anatomique compléte
est particulierement long, en moyenne 9 mois. Ce taux de
résolution est similaire quelle que soit la technique chi-
rurgicale : ladjonction de laser juxtapapillaire, le pelage
de limitante interne, les fenestrations rétiniennes n’aug-
mentent pas de facon significative le taux de succes. ILn’y
a pas de bénéfices prouvés d'un tamponnement par air
ou par gaz.

a 10/10 et résolution compléte de la maculopathie.

On peut donc en retenir que la vitrectomie avec réali-
sation du DPV est la chirurgie a réaliser en premiére
intention, avec de bons résultats, et que les gestes complé-
mentaires sont plutdt a discuter dans les cas réfractaires
ou récidivants.

Points forts

e Penser a rechercher une fossette colobomateuse
au fond d’ceil dans le cas d'un schisis ou d’un décol-
lement séreux rétinien.

e Informer les patients ayant des fossettes de décou-
verte fortuite du risque de maculopathie.

e Indication chirurgicale si baisse de vision (souvent
associée au DSR) aprés une phase d'observation initiale.
e Traitement chirurgical par vitrectomie avec DPV. Des
gestes complémentaires peuvent se discuter, surtout
en présence d'une récidive.

e Prévenir le patient que la récupération est longue
(9 mois en moyenne) et que plusieurs chirurgies peuvent
étre nécessaires.
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