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La présentation de Uinterne

Atteinte cornéenne du glaucome congenital

Munirah Afaleq'?, Cristina Georgeon’, Vincent Borderie’

Le terme de glaucome congénital correspond a l'exis-
tence a la naissance d’une anomalie de développement d’ori-
gine génétique qui entrainera au cours des trois premiéres
années de la vie -lorsque la sclére, plus riche en fibres
élastiques qu’en fibres collagénes matures, est encore capa-
ble de distension - une augmentation de la pression intra-
oculaire [PI0) et éventuellement par la suite un glaucome.

Cette anomalie de développement peut étre isolée ou bien
associée a d'autres malformations oculaires ou générales [1].
Les glaucomes congénitaux regroupent en effet traditionnelle-
ment les glaucomes primitifs «infantiles», ou buphtalmies,
découverts a la naissance ou durant la premiére année de vie,
et les glaucomes congénitaux primitifs «juvéniles », a manifes-
tation plus tardive (aprés l'4ge de 2 ans, au cours de l'adoles-
cence ou chez l'adulte jeune), mais que l'on savait également liés
ades anomalies de développement présentes a la naissance [2].

Le glaucome congénital est caractérisé par une PIO élevée,
un élargissement du globe (buphtalmie), un cedéme cornéen et
une excavation papillaire, avec des caractéristiques cliniques
telles qu’un épiphora, une photophobie et un blépharospasme.
C’est, avec la sclérocornée et 'anomalie de Peters, l'une des
causes les plus communes de U'opacité congénitale de la cor-
née. Les causes rares comprennent le staphylome antérieur/
kératectasie, les dystrophies cornéennes, les mucopolysac-
charidoses, les mucolipidoses et les tumeurs cornéennes
congénitales [3,4].

L'cedéme cornéen chez ces patients résulte de la rupture de
la membrane de Descemet [stries de Haab) et de la perte cel-
lulaire endothéliale. Il peut étre présent des la naissance et
irréversible ou réversible. Il peut également se développer secon-
dairement lorsque le capital de cellules endothéliales devient
insuffisant pour assurer la fonction de déturgescence du stroma
cornéen. Si l'cedéme cornéen ne s'améliore pas malgré le trai-
tement du glaucome, ou lorsque l'endothélium est définitivement
défaillant, une greffe de cornée peut étre discutée.

Cas clinique

Notre cas clinique est celui d'un patient qui avait été opéré
d'un glaucome congénital pendant la premiere année de vie
par iridenclésis.

cedéme cornéen douloureux de l'ceil gauche avec une P10 nor-
male a 8mmHg a droite et 10mmHg a gauche, sans traitement
hypotonisant. Le glaucome était donc parfaitement contrélé par
la chirurgie initiale. L'acuité visuelle était de 6/10 a droite et de
1/10 a gauche. Lexamen biomicroscopique montrait la correc-
topie et 'hernie de l'uvée antérieure, signes du premier traite-
ment chirurgical du glaucome par iridenclésis. La cornée était
claire a droite et cedémateuse a gauche, avec des stries de
Haab. Le patient avait été opéré cette méme année d'une kéra-
toplastie transfixiante de l'ceil gauche. Les suites opératoires
étaient marquées par une hypertonie postopératoire immédiate
a33mmHg, contrélée par une bithérapie (timolol, dorzolamide).
Aprés la décroissance de la corticothérapie locale, le traite-
ment hypotonisant était arrété et la PIO restait normale sans
traitement, montrant que liridenclésis était toujours fonction-
nel. Le patient avait récupéré une acuité visuelle de 4/10. Le suivi
postopératoire des quatre premiéres années était simple, puis
le patient avait été perdu de vue.

Nous le revoyons 19 ans aprés sa greffe pour un contréle de
routine. Il ne rapporte aucune plainte fonctionnelle. L'acuité
visuelle de l'ceil greffé est de 3/10 Parinaud 8 avec un astigma-
tisme de 4D, la PIO est de 16mmHg. L'épaisseur cornéenne
centrale de il greffé est de 650 . Le greffon est clair (figure 1)
et la microscopie spéculaire montre une densité endothéliale
de 800cellules/mm?. Les stries de Haab sont bien visibles au
niveau de la cornée périphérique (non greffée, figure 2). En
topographie cornéenne, lavaleur du cylindre SimK est de 4,08 D
avec une kératométrie moyenne simulée de 45,7D. L'OCT spec-
tral domain montre un greffon ayant les caractéristiques d'une
cornée centrale normale, en dehors du mapping épithélial qui
se caractérise par une augmentation de la variabilité de l'épais-
seur épithéliale (figure 3). L'ceil controlatéral a une vision et
une PIO stables avec une cornée qui reste claire (figure 4). LOCT
est normal  droite (figure 5).

Figure 1.

CEil gauche opéré
57 ans plus tét
d’un iridenclésis

et 19 ans plus tét
d’une kératoplastie
transfixiante.

Le greffon cornéen
reste clair et

la PIO est normale.

Il nous avait été adressé en 1999, a l'dge de 38 ans, pour un
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Figure 4.

CEil droit opéré

57 ans plus tot
d’uniridenclésis.
La PIO est normale
et la cornée claire.
Noter la correctopie
et le remaniement

Figure 2. Cornée périphérique de l'ceil gauche. Les ruptures
de la membrane de Descemet [stries de Haab] sont bien visibles
alors que le greffon présente une membrane de Descemet intacte.

Figure 3. OCT spectral domain de l'ceil gauche. L'épithélium,

la membrane basale, le stroma et le complexe endothélio-
descémeétique du greffon ont un aspect normal 19 ans apreés la
greffe. On note néanmoins une variabilité de l'épaisseur épithéliale,
fréquente aprés une greffe.

Discussion

L'cedéme cornéen du glaucome congénital, lié aux ruptures
de la membrane de Descemet et a la perte cellulaire endothé-
liale, pose des problemes difficiles dans la prise en charge thé-
rapeutique. La greffe de cornée (endothéliale si le stroma n’est
pas fibrosé, sinon transfixiante] est la solution logique lorsque
la fonction endothéliale est définitivement perdue. Elle expose
néanmoins au risque de décompensation du glaucome et de perte
de la vision par évolution de la neuropathie optique glaucoma-
teuse [5]. De plus, Uhypertonie postgreffe est source de perte
cellulaire endothéliale accélérée et de décompensation endo-
théliale non immunologique du greffon. IL faut donc poser lin-
dication opératoire avec prudence et ne pas opérer un ceil dont
le glaucome n’est pas parfaitement contrélé ou contrélable.
Enfin la présence d’'une amblyopie ou de comorbidités oculaires
peut limiter le potentiel visuel de Uceil.
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conjonctival liés
a la chirurgie.

Figure 5. OCT spectral domain
de l'ceil droit non greffé.
L'épithélium, la membrane basale,
le stroma et le complexe endothélio-
descemétique du greffon

ont un aspect normal.

Dans notre cas clinique, la chirurgie du glaucome congéni-
tal (iridenclésis) a été couronnée de succés puisque 37 ans plus
tard, elle est restée parfaitement efficace et a permis la réali-
sation d'une greffe de cornée dans de bonnes conditions. La sur-
vie du greffon et de son endothélium est remarquable 19 ans
apres la greffe. Cette évolution favorable ne doit cependant pas
inciter a porter lindication de la greffe par excés. Lorsque le pro-
nostic visuel ou anatomique de la greffe est mauvais, une greffe
de membrane amniotique a but antalgique peut améliorer les
douleurs liées a ' cedéme sans risquer d’entrainer une perte de
la vision par évolution terminale du glaucome.
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