Les Cahiers d'Ophtalmologie 2014;n°177:35-8. Pagination pdf 1/3

Comment diagnostiquer et evaluer
un kératocone en 2014

Otman Sandali'?, Vincent Borderie?, Laurent Laroche?

e diagnostic et ['évaluation de ['évolutivité du kératocone sont indispensables dans la
Lprise en charge thérapeutique des patients. Traiter précocement un kératocéne débu-
tant évolutif [traitement d’une éventuelle allergie oculaire, interdiction du frottement des
yeux, cross-linking] pourrait prévenir ['évolution vers des formes plus graves invalidantes

sur le plan visuel.

L'OCT est devenu un outil indispensable qu'il faudrait associer a la topographie cornéenne

dans la prise en charge du kératocéne.

Le kératocone est une dystrophie cornéenne se mani-
festant par une protrusion non inflammatoire de la cor-
née, d'évolution lentement progressive et irréversible,
apparaissant généralement pendant l'adolescence. La
maladie évolue rarement aprées l'age de 40 ans. Son inci-
dence est estimée entre 5 et 230/100000 habitants selon
les études et il touche indifféremment les deux sexes.

L'atteinte histologique est caractérisée par un amin-
cissement du stroma cornéen, une baisse du nombre de
fibrilles de collagene, une apoptose kératocytaire et des
anomalies au niveau de la membrane de Bowman.

Le diagnostic des formes avérées est généralement
facile a l'aide d’'un examen topographique. En revanche,
le dépistage des formes précoces (formes infracliniques
ou frustres) demeure plus problématique et un véritable
challenge, surtout en chirurgie réfractive. Lamélioration
de la résolution des OCT récents spectral-domain et
Fourier-domain permet actuellement une meilleure éva-
luation anatomique de la cornée kératoconique, et donc
une mesure précise des variations des épaisseurs stro-
males et épithéliales surtout dans les cas avancés ou la
reproductibilité des mesures topographiques est diminuée.

Diagnostic du kératocone

Circonstances de découverte

Les motifs de consultation sont habituellement un
brouillard visuel progressif, une photophobie, des éblouis-
sements et des sensations de déformation d'images qui
sont en rapport avec un astigmatisme myopique irrégu-
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lier évolutif. Les formes infracliniques sont le plus souvent
diagnostiquées lors d'un examen préopératoire de chirur-
gie réfractive.

Examen clinique

Lexamen a la lampe a fente est plutot contributif dans
des stades avancés de la maladie, objectivant un amin-
cissement et une déformation cornéenne, un anneau de
Fleischer, une visibilité anormale des nerfs cornéens,
des stries de Vogt, des cicatrices superficielles (au niveau
de la couche de Bowman) ou stromales profondes, voire
un signe de Munson.

Topographie cornéenne

La topographie cornéenne (spéculaire et d’élévation)
constitue l'examen clé du diagnostic. Les signes en faveur
du kératocone sont un bombement cornéen inférieur,
une asymétrie (indice Inf-Sup >1,5D dans les 3mm cen-
traux) couplée a une angulation des deux hémiméridiens
supérieure a 21°, une kératométrie supérieure a 47D,
une asymétrie de kératométrie centrale de 1D ou plus au
niveau des deux yeux et une élévation de la face posté-
rieure supérieure par rapport a la sphére de référence de
40 pm (Orbscan) ou 30 pm (Pentacam). Il existe plusieurs
indices et algorithmes qui ont été développés pour amé-
liorer la détection du kératocdne (KISA, KI, KCI, TKC...).

oCT

La carte pachymétrique de UOCT est utile au diagnos-
tic du kératocone en montrant un amincissement cornéen
paracentralinférieur et une différence supérieure a 45pm
entre la pachymétrie en nasal supérieur et en temporal
inférieur au niveau des 5mm de la cornée (figure 7).
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Figure 1. Profil épithélial dans les différents stades du kératocdne. a. Kératocdne frustre : amincissement épithélial temporal inférieur.
b. Kératocéne stade 1 OCT : amincissement épithélial important en regard du céne entouré d’une couronne d'épithélium épaissi.
c. Kératocone stade 2 OCT : épaississement épithélial en regard du cone. d. Kératocéne stade 3 OCT : épaississement épithélial accentué en

regard du céne.

Le kératocdne s'accompagne de modifications précoces
au niveau de U'épithélium qui, par son role de «lisseur»,
rétablit la régularité de la surface cornéenne pouvant
masquer les formes infracliniques. L'étude du profil épi-
thélial a 'OCT permet ainsi de fournir des éléments impor-
tants pour le diagnostic des formes frustres. Dans une
étude récente sur 36 patients ayant un kératocone frus-
tre (yeux adelphes d'un kératocdne avéré et ayant une
topographie normale : indices négatifs d'Orbscan (K <
47D et |-S < 1,4) et de Pentacam (Kl < 1,03, KCI < 1,07),
et TKCJ, nous avons montré qu’une localisation inférieure
du point épithélial le plus fin ainsi qu'une épaisseur infé-
rieure a 52um de ce dernier étaient suspectes de kéra-
tocone frustre. Laspect en doughnut est également trés
évocateur de kératocone : amincissement épithélial loca-
lisé a lapex entouré d'une couronne d’épithélium épaissi
(figure 1).

Biomécanique cornéenne

L'ORA (Ocular Response Analyzer] peut étre réalisée
dans le cadre de diagnostic d'un kératocdne frustre en
montrant une diminution des indices CH et CRF.

Comment evaluer un kératocone

L'évaluation du kératocone consiste a déterminer la
gravité de la déformation cornéenne et l'évolutivité de la
maladie. Il s'agit d'une étape essentielle d’ou dépendra
le choix de notre indication thérapeutique. Plusieurs
approches sont possibles :

e | aclassification de Krumeich prend en compte la kéra-
tométrie, la pachymétrie, le cylindre et la sphére optique
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ainsi que la présence d'opacités cornéennes classant la
maladie en quatre stades :

- stade 1 : myopie et/ou astigmatisme < 5D, kératométrie
maximale < 48D, stries de Vogt, épaisseur cornéenne 2
500 um,

- stade 2 : myopie et/ou astigmatisme entre 5 et 8 D, kéra-
tométrie maximale <53 D, épaisseur cornéenne 2400 um,
- stade 3 : myopie et/ou astigmatisme entre 8 et 10D,
kératométrie maximale >53D, épaisseur cornéenne entre
200 et 400 um,

- stade 4 : réfraction non mesurable, kératométrie maxi-
male >55D, cicatrice centrale, épaisseur cornéenne
<200 pm.

e Récemment, une équipe des Quinze-Vingts a établi une
nouvelle classification anatomique basée sur UOCT [3],
qui comprend cing stades (figure 2) :

- stade 1 : amincissement des couches épithéliales et stro-
males d'apparence normale au niveau du cone cornéen,
- stade 2 : hyperréflectivité au niveau de la couche de
Bowman et épaississement épithélial en regard au niveau
du cone,

- stade 3 : invagination postérieure de structures hyper-
réflectives au niveau de la couche de Bowman, avec accen-
tuation de U'épaississement épithélial et de l'amincis-
sement stromal,

- stade4 : cicatrice pan-stromale au niveau du cone,

- stade 5 : U'hydrops. Stade aigu 5a : rupture de la mem-
brane de Descemet avec cedeme cornéen important, dila-
cération des lamelles de collagéne et formation de kystes
intrastromaux et intraépithéliaux. Stade cicatriciel 5b :
cicatrice pan-stromale et aspect résiduel de rupture de
la membrane de Descemet.
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Stade 3 Stade 4

Stade 5a Stade 5b

e Les stries de Vogt ont été observées dans différents
stades OCT (stades 1, 2, et 3] dans notre série et n'ont pas
été considérées comme critere pour la classification.
Elles apparaissent sous forme de bandes stromales hypo-
réflectives entre la membrane de Descemet et la couche
de Bowman et non pas a des replis de la membrane des-
cemétique comme suggéré antérieurement.

e 'étude de la carte pachymétrique de UOCT est indis-
pensable avant la réalisation d'un cross-linking, d'une
kératoplastie ou la pose d'un anneau intra-cornéen. La
pachymétrie de 'OCT est plus précise que celle des topo-
graphes actuels pour la mesure de la pachymétrie mini-
male (cross-linking) et au niveau des 5-6mm (pose
d’anneaux intracornéens). Dans le stade 2 OCT de notre
classification, 'épaississement épithélial peut masquer
un amincissement stromal si on tient compte seulement
de la pachymétrie totale. Une pachymétrie minimale de
400 pum peut correspondre, par exemple, a 60 um d’épais-
seur épithéliale et 340um d'épaisseur stromale ce qui
constitue une contre-indication a un cross-linking clas-
sique, alors qu’elle ne l'est pas si on ne tient compte que
de la pachymétrie totale (topographie ou pachymétrie
ultrasonore). Les résultats de U'étude de lintégrité de la
membrane de Descemet [cicatrices de ruptures) et de la
localisation des opacités stromales par rapport a cette der-
niere sont importants a connaitre avant la réalisation
d’'une greffe lamellaire profonde.

Enfin, le diagnostic de l'évolutivité du kératocone est
indispensable dans la prise en charge thérapeutique.
Peuvent étre considérés comme critéres évolutifs une
variation sur une période d'un an des parameétres cli-
niques suivants : une augmentation de plus d’une diop-
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Figure 2. Classification OCT du
kératocone basée sur les
modifications des couches
cornéennes au niveau du céne.

trie de la kératométrie maximale ou du cylindre optique,
une augmentation de plus de 0,5D de l'équivalent sphé-
rique et un amincissement de 10% de la pachymétrie
cornéenne. Ainsi, un kératocone évolutif pourra bénéfi-
cier d'un traitement par cross-linking en l'absence de
contre indication.

Conclusion

L'OCT permet d’'améliorer le diagnostic du kératocone
notamment dans les formes débutantes. Il fournit des
informations importantes par rapports aux changements
anatomiques de la cornée kératoconique et permet de
réaliser des mesures précises des différentes couches
cornéennes, améliorant ainsi la prise en charge théra-
peutique et le suivi des patients.
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