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% Serment ¢ Hippocra

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m'engage

solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades sera
mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d’une fagon
contraire aux_lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948.
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]
Les glaucomes congénitaux regroupent I'’ensemble des affections qui correspondent a
I’existence depuis la naissance d’une anomalie de développement d’origine génétique de I'angle

irido-cornéen.

Cette anomalie va entrainer au cours des trois premiéres années de la vie (quand la sclere
est encore capable de distension) une augmentation de la pression intra oculaire, elle-méme,
responsable de modifications oculaires en particulier cornéennes et papillaires, aboutissant en
I’absence de traitement a une cécité.

Il n'existe pas un glaucome congénital, mais plusieurs types de glaucomes congénitaux.
Les uns primitifs dysgénésiques par anomalie du développement embryologique de I'angle irido-
cornéen, les autres secondaires a une affection congénitale, soit oculaire ou générale.

C’est une affection rare (1 a 5/100000 naissance). Son incidence varie considérablement
d'une population a I'autre, elle est estimée faible (1 cas sur 10-20000 naissance) en Occident,
mais beaucoup plus élevée aux pays du Maghreb et au moyen Orient ou les mariages
consanguins sont plus fréquents et avec des formes plus sévéres et difficiles a traiter que dans
les autres parties du monde.

L’atteinte est bilatérale dans 65 % a 80 % des cas, mais rarement symétrique, et
héréditaire transmise en régle selon un mode autosomique récessif.

La genese du glaucome congénital primitif est due a un barrage a l'écoulement de
I'humeur aqueuse par une anomalie de l'angle irido-cornéen. Les formes cliniques sont
nombreuses souvent associées a des malformations oculaires ou générales complexes.

Le diagnostic du glaucome congénital est évident face a un tableau clinique associant une
triade buphtalmie, larmoiement et photophobie. Seul un examen sous anesthésie générale
permet d'établir formellement le diagnostic et de choisir la technique chirurgicale appropriée.

Les examens complémentaires, notamment I'échographie oculaire, permettent d’évaluer
le retentissement anatomique et fonctionnel de la maladie sur le nerf optique et sa

vascularisation. Elle a donc un réle essentiel pour le pronostic de I'affection.
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Le glaucome congénital est une urgence diagnostique et thérapeutique. Le traitement du
glaucome congénital est chirurgical, plusieurs techniques ont été proposées notamment la
trabéculectomie. La chirurgie en est malheureusement ittérative, car les rechutes sont
fréquentes, sans doute dues a l'exces de cicatrisation chez I'enfant et a une prolifération des
tissus inflammatoire et fibreux.

L'usage d'antimitotiques a permis d'augmenter le taux de succes de la trabéculectomie
dans le glaucome congénital.

Le glaucome congénital est une maladie grave dont le pronostic reste réservé malgré les
progrés de la microchirurgie et la multiplicité des techniques opératoires qui lui sont proposées.
Elle ne cesse d'attirer l'attention par sa fréquence et sa gravité puisqu'elle représente une des
causes majeures de cécité irréversible de I’enfant. Ainsi seul un diagnostic précoce et un geste
chirurgical immédiat sont capables de prévenir la survenue d’une amblyopie et d'éviter la cécité
et ainsi obtenir un résultat fonctionnel satisfaisant.

Le but de ce travail est d'analyser les aspects épidémiologiques et cliniques, de relater
notre expérience chirurgicale dans la prise en charge des glaucomes congénitaux (les glaucomes
secondaires sont exclus de notre étude) au CHU Mohammed VI de Marrakech et de comparer nos

résultats aux données de la littérature.
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PATIENTS & METHODES
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|- MATERIEL D’ETUDE :

Notre étude est une étude rétrospective a visée descriptive et analytique, incluant tous les
cas de glaucomes congénitaux confirmés par I’examen clinique ophtalmologique et suivis au
service d’ophtalmologie, étalée sur une durée de 2 ans et 7 mois entre mars 2009 et octobre

2011.

Elle a portée sur quarante deux yeux de 26 enfants examinés a la consultation du centre

d’Ophtalmologie a I’Hépital Ibn Tofail- CHU Mohammed IV de Marrakech.
Les cas des glaucomes congénitaux secondaires sont exclus dans notre étude.

Les données anamnestiques, cliniques, thérapeutiques et évolutives sont reportées sur

une fiche d’exploitation (annexe 2).

lI- METHODOLOGIE DE TRAVAIL :

La collecte des données a été faite a I'aide d’une fiche d’exploitation (Annexe 2).

Nous avons recherché a travers I’anamnese, les caractéristiques sociodémographiques,
les antécédents personnels et familiaux des patients, le motif de consultation, les résultats de
I’examen ophtalmologique, les résultats des examens para cliniques et les données

thérapeutiques et évolutives.

L’examen clinique se termine toujours par une enquéte familiale avec un examen des

parents et de la fratrie.

La saisie des données a été faite sur le logiciel SPSS version 10.0 au laboratoire
d’épidémiologie médicale de la Faculté de Médecine et de Pharmacie de Marrakech, Université

CADDI AYAD.

Le but de ce travail est d'analyser les aspects épidémiologiques et cliniques, relater notre
expérience chirurgicale au CHU Mohamed VI de Marrakech et comparer nos résultats aux

données de la littérature.
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1- Bilan diagnostique :

L’interrogatoire des parents, fait de facon systématique, nous a permis de préciser :

* | ’age de I'enfant.

* La date d’apparition des premiers symptomes.

* ’age de diagnostic.

* Le déroulement de la grossesse et accouchement.

* Les antécédents de I’enfant: ophtalmologiques et généraux.

* Les antécédents familiaux :
-Recherche de cas similaires de glaucome dans la famille.
—-Recherche de consanguinité des parents.

* Les circonstances de découverte.

Tous les enfants ont bénéficié d’'un examen pédiatrique minutieux a la recherche d’une

lésion extra oculaire, afin de dépister une anomalie somatique associée.

Dans tous les cas nous avons réalisé un bilan oculaire sous anesthésie générale, le

produit utilisé étant le Halotane (Fluothane*).
Le bilan oculaire nous a permis de :

= Préciser I'état de la cornée.

= Mesurer les diamétres cornéens.

* Prendre le tonus oculaire.

= Faire un examen du fond d’ceil (FO).

»= Mesurer la longueur axiale du globe oculaire.

1-1-L'état de la cornée :

L’examen du segment antérieur du globe oculaire nous a permis de préciser la

transparence de la cornée.
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1-2-Mesure des diametres cornéens :

La cornée a été mesurée sur ses diametres horizontal et vertical blanc a blanc a I'aide d’un

compas.

Les diamétres cornéens des patients ont été comparés avec les diametres cornéens standards.

1-3- Mesure du tonus oculaire :

Elle a été faite sous anesthésie générale, le tonomeétre utilisé est celui de Perkins
(photo.1), apres instillation d’une goutte de fluorescéine. Nous avons majoré de 30% les valeurs

obtenues pour compenser I’effet hypotonisant du fluothane.

1-4- La gonioscopie :

Temps essentiel lorsque la transparence de la cornée le permettait.

1-5- Examen du segment antérieur :

Examen de la chambre antérieure, de I'iris et du cristallin.

1-6- L'’examen du fond d'ceil :

Quand il est possible, il nous a permis de mesurer I’excavation papillaire et de préciser le
rapport cup/disc, ainsi d’apprécier I’état de la rétine.

1-7- La biométrie :

L’échographie oculaire avec mesure de longueur axiale été réalisée par une sonde de 10

a 20 Mhz appareil Sonomed (Photo. 2).

L’échographie oculaire ne présente pas un examen paraclinique permettant le diagnostic

des glaucomes congénitaux mais elle est plutot demandée dans le cadre de :

= Mieux apprécier I’état du segment postérieur quand celui-ci n’est pas accessible par un
simple examen sous anesthésie générale.

= Mesurer la longueur axiale du globe oculaire.

= Un élément de suivi de I’évolution du glaucome congénital.

* En cas de glaucome unilatéral, pour éliminer une cause secondaire du glaucome

congénital dans sa forme unilatérale.
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Photo.1: Tonomeétre de Perkins

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)

7 Scan” AB%00"

Photo 2: Appareil d’échographie oculaire Sonomed, sonde 10 et 20Mhz

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)
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2- Le traitement :

Le bilan pré-opératoire se limitait a une consultation pré-anesthésique, car le glaucome
congénital est une urgence chirurgicale.

Sur le plan thérapeutique, la méme technique chirurgicale a été proposée initialement
dans tous les cas basée sur une trabéculectomie large associée a une iridectomie périphérique
avec application antimitotiques en local.

L’anesthésie générale a était préconisée dans tous les cas.

L’acte opératoire se déroule sous microscope opératoire.

2-1- la technique opératoire :

La trabéculectomie est une intervention filtrante dont le but est de créer une fistule (en
réséquant, sous un lambeau scléral, une portion du trabéculum) qui permet le passage de
I’humeur aqueuse sous la conjonctive et la capsule de tenon, entrainant ainsi la formation de la

bulle de filtration.
L’intervention est en général pratiquée sur le méridien de midi entre 11heure et Theure.

* | e temps conjonctivo-ténonien :

Le plan conjonctivo-ténonien est incisé a charniére limbique, en avant de I'insertion du
droit supérieur. Ce temps est important car la tenon chez I’enfant est abondante et peut étre un
facteur d’obstruction des voies d’évacuation. Le volet ainsi disséqué est récliné sur la cornée et

la sclére est minutieusement nettoyée par scarification et cautérisation.

* | e temps scléral :

Nous avons opté pour un volet scléral a base limbique, de 6 a 8mm de largeur pour

enlever une large partie du trabéculum afin de créer une fistule fonctionnelle.

* | "application d’anti métabolites :

L’anti-métabolite le plus utilisé est le 5 Fluoro-Uracil vu sa disponibilité par rapport a la

Mitomycine C.
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L’application de 5 Fluoro-Uracil (5FU) se fait a la concentration de 50 mg/ml pendant 5
minutes, alors que la Mitomycine C (MMC) est appliquée a raison de 0,2mg/ml pendant une

durée de 3 minutes.

* Au cours de l'intervention :

Une éponge imbibée dans une solution de5FU diluée est appliquée sur le volet scléral en
regard de la zone choisie pour la trabéculectomie pendant une durée de 5 minutes. Un rincage
abondant par du sérum salé est ensuite réalisé afin de diminuer I'imprégnation tissulaire et donc
diminuer le risque de complications post opératoires.

* L a trabéculectomie proprement dite :

Une incision antérieure est réalisée pour se retrouver dans la chambre antérieure et
éviter I'issue du vitré, car les repéres anatomiques sont modifiés. La chambre antérieure est
ouverte a l'aide d’un petit couteau, puis des petits ciseaux sont introduits pour couper une

partie du trabéculum de 6 a 8mm de longueur.
* |’iridectomie périphérigue :
Elle est réalisée en regard de la trabéculectomie et permet d’éviter I'obstruction de la

fistule par liris.
* La fermeture sclérale :

Le lambeau scléral est refermé par deux points de suture au monofilament 10/0

autoenfuis. La fermeture doit étre étendue et non hermétique.

* La fermeture conjonctivale :

La suture de la conjonctive se fait soigneusement par un surjet au vicryl 8/0 car
I'utilisation d’antimitotique majore le risque de fuite de I’humeur aqueuse postopératoire par

déhiscence de la cicatrice.

Une injection sous conjonctivale associant corticoides et antibiotiques est réalisée.
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L’étanchéité du surjet conjonctival est vérifiée aprés reformation de la chambre

antérieure.

* | es soins post —opératoires :

Des corticoides et des antibiotiques locaux sont prescrits, I’antibiothérapie générale n’est
pas systématique, les cycloplégiques sont facultatifs, ils sont conseillés si la chambre antérieure

n’est pas reformée et s’il existe un décollement choroidien.

L’intervalle de temps qui sépare I'intervention chirurgicale des deux yeux dans les formes

bilatérales est généralement de 7 a 15 jours.

2-2- L’analyse des résultats et surveillance :

Les résultats ont été comparés avec ceux de la littérature en tenant compte des

techniques chirurgicales réalisées.

Les parameétres de surveillance sont les suivants :
= L’état de la cornée.
= Les diametres cornéens.
= Le tonus oculaire.
» [’excavation papillaire.
= Lalongueur axiale.
Les enfants ont été revus une semaine apres la sortie de I’hdpital pour examen clinique.
Chaque enfant a ensuite bénéficié d’un examen ophtalmologique avec prise du tonus
oculaire sous anesthésie générale tous les mois au début, puis a un rythme plus éloigné si la
pression intraoculaire est controlée a plusieurs examens. En moyenne, un controle périodique
tous les 3 a 6 mois et une surveillance plus rapprochée est pratiquée au besoin.
Nos critéres de succes chirurgical sont conditionnés essentiellement par des criteres
tonométriques qui sont habituellement décrits dans la littérature et définis comme suit :
- L'intervention a été considérée comme succés thérapeutique si la pression intra-oculaire

finale était inférieure a 15 mmHg sans traitement médical ou avec un traitement hypotonisant.
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= Le succes est total, si la pression intra-oculaire, sans aucun traitement médical du

glaucome était inférieure a 15mmHg.

* Le succes est partiel, si le tonus oculaire est maintenu en dessous de 15mmHg avec

I’adjonction d’un traitement hypotonisant.

- Sont considérés comme échec; une pression intra-oculaire supérieure ou égale a

15mmHg, avec association d’un traitement hypotonisant.

Tableau I: Les critéres de succés tonométriques

Taux de succes Sous anesthésie générale
Succés complet PIO <15mmHg sans traitement médical
Succes relatif PIO <15mmHg avec traitement médical
Echec PIO >15mmHg avec traitement médical

Dans les cas ou la pression intraoculaire est supérieure a 15 mmHg, un traitement par

collyre hypotonisant est institué.

Dans les cas ou la pression intraoculaire était trop élevée lors d’un contréle, une reprise

chirurgicale a été pratiquée.

Cette surveillance réguliere permet également de dépister les complications

postopératoires suivantes :

* L’hyphéma.

» L’athalamie.

= L’hypotonie.

» L’infection.

* L’inflammation.

*= Les synéchies postérieures.
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2-3- Le traitement médical:

Cest un traitement d’appoint, complémentaire du geste chirurgical, parfois dans
I’attente d’une intervention si le geste chirurgical est devenu inefficace. On a recours chez

I’enfant :
= Aux collyres bétabloguants.
= Aux inhibiteurs de I’'anhydrase carbonique en collyres.
= Aux prostaglandines.

= A l’association moléculaire.

2-4- La correction optique et rééducation orthoptiaie :

Une correction optique totale obtenue sous cycloplégique a été prescrite et le traitement

de I'amblyopie a été systématiquement entrepris.
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RESULTATS
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|/FREQUENCE :

Le glaucome congénital a été retrouvé chez 26 enfants, parmi 3227 patients consultants
au service d’Ophtalmologie de CHU Mohammed VI de Marrakech sur une durée de 2 ans et 7

mois, soit une fréquence de 0,8 %.

II/EPIDEMIOLOGIE DESCRIPTIVE :

1-Interrogatoire :

1-1- Age :

1-1-1- Age de début de la symptomatologie :

Aprés l'interrogatoire des parents, la maladie s’est manifestée a des différents ages allant

de la naissance jusqu’a I’dge de 16 ans avec un age moyen de 5,4 mois (Fig.1).
= 0-3mois : 17 yeux soit 41 %.
= 3mois -3ans : 19 yeux soit 45 %.

= plus de 3ans : 6 yeux soit 14 %.

Figure 1: Début de la symptomatogie
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1-1-2- Age du diagnostic :

La répartition selon I’age de consultation révele que 45% (n= 19) de nos patients ont

consulté avant I’'age de 1an et 40 % (n= 17) entre 1an et 3 ans (Fig. 2).

Figure 2: Age du diagnostic
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1-2- Sexe :

Les données démographiques montrent une légere prédominance masculine. Sur les 26
patients glaucomateux, vingt deux yeux (52,4%) sont de sexe masculin, contre vingt yeux de

sexe féminin (47,6 %); soit un sex-ratio (M/F) de 1,08 (Fig. 3).

Figure 3: Répartition selon le sexe
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1-3- Latéralité :

L’atteinte était bilatérale chez 16 enfants (62%) et unilatérale chez 10 enfants (38%) (Fig.

4), avec une prédominance de I'atteinte de I'eeil gauche dans 57,1% des cas.

Figure 4: Latéralité

o Bilatéral

@ Unilatéral

2- Antécédents pathologiques :

1-2- Antécédents personnels :

1-2-1- Consanguinité :

La consanguinité a été systématiquement recherchée dans nos observations et notée

chez 14 yeux (33,3%), alors que 28 yeux (66,8%) n’ont pas eu d’antécédents de consanguinité.

Elle était du 1er degré chez 13 yeux (31%) et du 3@me degré chez un ceil (2,4%).

1-2-2- Déroulement de la grossesse :

La majorité des grossesses a été suivie dans des unités sanitaires (95.2%) et uniquement

deux cas qui n’ont pas été suivis.

L’analyse anamnestique de nos observations nous a permis de retrouver

I’existence d’une :
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o Fiévre au Ter trimestre de grossesse : 1 cas.
o Sérologie toxoplasmose positive : 1 cas.
o Sérologie rubéole positive : 1 cas.
0 Prématurité : 1 cas.

1-2-3- Mode d'accouchement :

L’accouchement par voie basse a eu lieu dans 88.1% des cas et par césarienne dans

11.9% pour les indications suivantes :

= Dépassement de terme : 2 cas (4.8%)
= Souffrance néo natale (SNN) . 1 cas (2.4%)
= Dystocie 1 2 cas (4.8%)

1-2-4- Vaccination:

Tous les enfants ont été vaccinés selon le programme national d’immunisation.

1-2-5.- Développement psychomoteur :

Un bon développement psychomoteur a été observé dans 83,3% des cas (n=35), alors qu’un

retard mental a été constaté dans 16.7% des cas (n=7).

1-2-6- Antécédents ophtalmologigues :

Parmi tous les malades, onze pour cent (n=5) avaient des antécédents ophtalmologiques :

= Entropion congénital : 2 yeux
= Sondage des voies lacrymales : 1 ceil
= (Cataracte congénitale : 2 yeux.

2-2- Antécédents familiaux :

Sur les quarante deux yeux de notre étude, 4,8 % (2 cas) avaient un antécédent familial de

glaucome.
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3 - Le motif de consultation :

L’enfant a été amené en consultation dans la majorité des cas par les parents, devant la
constatation d’un ceil «anormal.

Les circonstances de découvertes étaient dominées par la mégalocornée, notée dans
71,4% des cas (n=30), suivie par le larmoiement dans 57,1% (n=24) et par la photophobie dans
42,9 % des cas (n=18). Un comportement de mal voyance (MCV) a été révélé dans 26,2% (n=11)

et une baisse de I'acuité visuelle (BAV) dans 9,5% (n= 4), (Fig. 5).

BAV : Baisse de I’Acuité Visuelle MCV : Mauvais Comportement Visuel

4-Examen ophtalmologiqgue a I’admission :

4-1- Reflexe photomoteur :

La reflexe photomoteur était positif chez 36 yeux (85.7 %) et paresseux chez 6 yeux

(14,3%).
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4-2. Acuité visuelle :

L’acuité visuelle a été difficile a évaluer chez 32 yeux (76 %) vu I'age de nos patients.
Alors que lorsque I’age de I’enfant le permettait, elle était chiffrée seulement chez 10 yeux (23%)
(Fig. 6).
] Elle est de moins de 6/10 chez 5 yeux (11.9 %)
. A compte les doigts (CLD) chez 3 yeux (7.1 %)
. A mouvement de la main (MDL) chez 1 ceil (2.4 %)

] Perception lumineuse positive (PL+) chez 1 ceil (2.4 %)

Figure 6: Acuité visuelle initiale

Nombre
DAC moins de CLD MDM PL+
6/10
Acuité visuelle
DAC : Difficile A Chiffrer CLD : Compte Les Doigts
MDM : Mouvement De Main PL : Perception Lumineuse

4-3- Examen de la cornée :

4-3-1- Mégalocornée :

Elle a été constatée chez 30 yeux (71,4 %), alors que 12 yeux (28,6 %) ne présentaient pas

de mégalocornée.
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Tableau Il : Répartition de la mégalocornée selon I’age

Age Cornée normale Mégalocornée Nombre total
Naissance- 3mois 0 12 12
3 mois -3ans 6 18 24
Plus de 3ans 6 0 6
Total 12 30 42
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Photo 3: Mégalocornée (glaucome de I'ceil gauche)
(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)

Photo 4: mégalocornée manifeste de I’ceil gauche

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)
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Photo 5: Buphtalmie bilatérale
(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)

Photo 6: (Edéme important de la cornée associé a une énorme buphtalmie
(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)

51



Glaucomes congénitaux

4-3-2-Transparence de la cornée :

Des I'inspection, nous avons pu préciser I’état de la cornée (Fig. 7); ainsi :

* La cornée était claire seulement dans 9 cas (21%).

* Un cedéme de cornée minime a modéré laissant apprécier grossierement I’état du
segment antérieur et plus ou moins I’état du pole postérieur est observé chez 28
yeux (67 %).

= La cornée était dystrophique dans 3 yeux (7 %).

= Des stries de Habb sont présentes chez 2 yeux (5 %).

Figure 7: Etat initial de la cornée

0,
% % 21%

@ Claire

m Edeme

O Dystrophie

0O Stries de Habb

67%

4-3-3- Diameétres cornéens :

Le diametre cornéen horizontal au moment de l'intervention variait entre 10,5 et 17mm

avec un diametre moyen de 10,61 mm+/_1,39 mm (Fig. 8)

* Chez les nourrissons de moins d’un an, le diamétre moyen est de12,95 mm+/_1,33.

* Chez les enfants de plus d’un an, le diamétre moyen est de 12 ,50 mm+/-1,88.
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Figure 8: Diameétre cornéen a l'admission

Nombre
[e)]

10,5-11mm 11,5-12mm 12,5-13mm 13,5-14mm 14,5-15mm Plus de
15mm

Diameétre en mm

4-4- La chambre antérieure :

A I’admission, la chambre antérieure était trop profonde dans 69% (n=29) et normale dans

31% (n=13).

4-5- Tonus oculaire :

La mesure du tonus oculaire par différents examinateurs a montré que la pression
intraoculaire préopératoire variait entre 16 et 54 mmHg, avec un tonus oculaire moyen de 25,7

mmHg.

La pression intra-oculaire se répartie comme suit (Fig. 9):

e 15=<Pl0O<20 mmHg : 16 yeux (38 %)
e 20<PlO<30 mmHg : 13 yeux (31%)
e 30<PlO<40 mmHg : 10 yeux (24%)
e PIO >40 mmHg : 03 yeux (07%)
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Figure 9: Tonus oculaire a I'admission

7% 0%

O <15mmHg

m 15-20mmHg
0O 20-30mmHg
0 30-40mmHg
m plus 40mmHg

31%

4-5-1- Chez les nourrissons de moins d'un an :

La pression intraoculaire moyenne était de 23,53 mmHg+/-10,12 et se répartie comme

suit (Fig. 10) :
= 15<PIO<20 mmHg : 9 yeux (46 %)
= 20<PIO<30 mmHg : 6 yeux (32 %)
= 30<PIO<40 mmHg : 2 yeux (11 %)
= PIO >40 mmHg : 2 yeux (11 %)

Figure 10: Tonus oculaire a 'admission chez lesno  urrissons
de moins d'un an

11% 0%

O <15mmHg
46% m 15-20mmHg
0 20-30mmHg
0O 30-40mmHg
m plus 40mmHg
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4-5-2- Chez les nourrissons de plus d'un an :

La pression intra oculaire moyenne est de 27,6 1mmHg +/-9,14. Elle se répartie selon :

. 15<PI0<20 mmHg : 7 yeux (30 %)
. 20<Pl0O<30 mmHg : 7 yeux (30 %)
. 30<PI0O<40 mmHg : 8 yeux (36 %)
] PIO >40 mmHg : 1 il (4 %)

Figure 11: Tonus oculaire a l'admission chez lesno  urrissons
de plus d'un an

4% 0%

O <15mmHg

@ 15-20mmHg
0 20-30mmHg
0 30-40mmHg
m plus 40mmHg

36%

30%

En comparant le tonus oculaire initial chez les nourrissons de moins d’un an et apres un
an, on note qu’il y a une prédominance des valeurs tensionnelles de moins de 20mmHg chez les

plus jeunes et prédominance des valeurs les plus élevées (plus de 20mmHg) chez les plus agés.
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Figure 11: Comparaison entre le tonus oculaire chez les
enfants de moins et de plus d'un an

Nombre

@ Moins d'un an

® Plus d'un an

OHRMNWHANOND O

<15mmHg 15- 20- 30- plus
20mmHg 30mmHg 40mmHg 40mmHg

Tonus oculaire (TO)

4-6- Goniscopie :

Temps essentiel, mais reste le plus difficile du bilan oculaire et ce pour une double
raison :
- L’altération de la transparence de la cornée.
- Le remaniement de I’angle irido-cornéen par une importante distension

limbique.

Sa réalisation n’a pas était possible dans notre série, puisque 74 % des enfants

présentaient un cedeme de cornée et/ou une dystrophie cornéenne génant I’examen.

4-7- Fond d’ceil ;

Le fond d’ceil a été réalisé chez 27 yeux soit 64,3 %, alors que la visibilité était génée

chez15 yeux soit 35,7% (Fig. 12).
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Figure 12: Visibilité du fond d'oeil (FO)

@ FO non w
EFOw

4-7-1- La papille :

Lorsque la papille a pu étre visible, elle était :

= Normale (3/10) chez 8 yeux soit 19 %.

= Une excavation de 4 a 9/10 était observée chez 18 yeux, soit 43 %.

= Une excavation subtotale chez 1 il soit 2,4 %.

Tableau lll : Les différents aspects de la papille optique.

Nombre %
Excavation moyenne (=3/10) 8 19
Excavation importante (plus de 3/10) 18 43
Excavation totale 1 2,4
Pas de passage 15 35.6

4-7-2- Larétine :

Lorsque I’état de la cornée le permis, I’appréciation de la rétine a été possible dans 69 % :

= La rétine était normale chez 28 yeux, soit (66,7 %).

= Et une atrophie chorio rétinienne a été objectivée chez un ceil soit (2,4%).

La rétine n’était pas visible chez 13 yeux (31%).
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5- Examen général :

L’examen clinique de nos patients a trouvé :

] Retard psychomoteur (RPM) : 7 yeux (16,7 %)
. Syndrome poly malformatif : 3 yeux (7.1 %)
. Angiome de la face : 3 yeux (7.1%)

. VRG (Von Reklinghausen) : 1 oeil (2.4 %)

Dans 66,6% des cas (n=28), il s’agit d’'un glaucome congénital primitif, et dans 33,3% des

cas (n=14), le glaucome congénital est associé a des anomalies extra-oculaires.

6-Examens paraclinigues :

L’échographie oculaire a été réalisée chez 24 yeux (57.1%).

6.1-Résultats échographigues

6.1.1- Rétine :

L’échographie oculaire n’a pas objectivé d’anomalies rétiniennes dans la majorité des cas

(87 %), venant confirmer les résultats du fond d’ceil sous anesthésie générale.
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Photo 7: Echographie oculaire (signe d’oméga inversé

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)
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Chez tous les enfants la longueur axiale était trop élevée par rapport a I’age.

Tableau IV : Valeurs de la longueur axiale selon I’dge

Age (mois)

Valeurs normales

Notre série

0-3mois

18 .7mm-19.8mm

20mm-23,67mm

3mois-6mois

19,8mm-20,4mm

23,5mm-26,5mm

6mois -12mois

20,4mm-21,1mm

21Tmm-22,7mm

lan -2ans 21, Tmm-21,8mm 26,5mm-27,7mm
2ans-3ans 21,1Tmm-22,2mm 25,52mm
Plus de 3ans >22,2 mm 25,67mm

Sur I’ensemble des malades de notre série (Fig. 13):
= 58 % ayant eu une longueur axiale de plus de 23mm.
* 14 % ont eu une longueur axiale entre 22 et 23mm.

» Chez 9% lalongueur axiale variait entre 21 et 22mm.

= Et seulement 19% ayant eu une longueur axiale moins de 21mm (chez moins de 3 mois).

58%

Figure 13: Longueur axiale initale

9% @ 20-21mm
m21-22mm
0 22-23mm
O plus de 23mm
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7- Données thérapeutiques :

La prise en charge thérapeutique a consisté en premier lieu en un traitement chirurgical,
avec une prescription d’un traitement hypotonisant en cas de nécessité.
Le délai moyen entre ’'admission des enfants et leur prise en charge est de 10 jours.
Tous les enfants ont bénéficié initialement d’une trabéculectomie associée a une
iridectomie périphérique avec application d’antimétabolites :
= |’application de 5-Fluoro-Uracil (5FU) a été réalisée chez 41 yeux (97,6%).

= |’application de la mitomycine C (MMC) est effectuée chez un il seulement (2,4%).

7-1- Aprés la_premiére intervention chirurgicale :

7-1-1- L’'état de la cornée :

Aprés la premiere intervention chirurgicale, en comparaison avec I’état de cornée a

I’admission, I’'amélioration de I’état de celle-ci a été constatée dans 43% (n=18).

Figure 14: Comparaison entre I'état de la cornée av  ant et apres
chirurgie

Stries de Habb
[}
‘
c .
S Dystrophie
(&S]
@
° 5 ® Post opératoire
2 Edéme 3] . p
= m Etat initial
- Claire

0 5 10 15 20 25 30
Nombre de yeux

7-1-2- Diamétre cornéen :

Le diameétre cornéen horizontal aprés la premiére intervention chirurgicale variait entre

11 et 16mm avec un diameétre moyen de 9,76 mm.
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Figure 15: Diamétre cornéen en post opératoire

J
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10,5-11mm 11,5-12mm 12,5-13mm 13,5-14mm 14,5-15mm Plus de 15mm

Nombre de yeux

Diametre cornéen en millimétre

En comparaisant entre le diamétre cornéen avant et apres la premiere chirurgie, on note
qgu’il y a eu une régression des valeurs du diametre cornéen horizontal, soit une amélioration

d’une valeur moyenne de 0,85 mm.

7-1-3 La chambre antérieure :

La chambre antérieure aprés la premiere chirurgie restait profonde dans 66,7% des cas

(28), alors qu’elle est devenue normale dans 33,4 % des cas (n=14).

7-1-4- L'iridectomie périphérigue :

Elle était visible dans 57,1 % (n=24) des cas, alors qu’on n’arrivait pas a la voir dans

42,9% (n=18) vu la dystrophie cornéenne.

7-1-5- La bulle de filtration :

La bulle de filtration était large et transparente chez 17 yeux (40,5%), alors qu’elle était

avasculaire et poreuse chez 7 yeux (16,7%). Le reste n’est pas précisé dans 42,9% (n=18).
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7.1.6- Tonus oculaire :

Aprés la premiere intervention chirurgicale 18 yeux (43%) ont eu une normalisation

tensionnelle.

Les valeurs du tonus oculaire post-opératoire variaient entre 8 et 40 mmHg, avec

(Fig.16) :
. PIO<15 mmHg : 18 yeux (42,7 %)
. 15<PI0O<20 mmHg : 10 yeux (24 %)
. 20<Pl0<30 mmHg : 09 yeux (21,5%)
. 30<PI0O<40 mmHg : 03 yeux (7,2 %)
] PIO >40 mmHg : 02 yeux (4,8 %)

Figure 16: Tonus oculaire post opératoire

5%

7%

O <15mmHg

@ 15-20mmHg
0 20-30mmHg
0O 30-40mmHg
m plud 40mmHg

21% 43%

24%

Par rapport a I'admission, on note une amélioration des chiffres tensionnels d’une valeur
moyenne de 10,33 mmHg, avec une augmentation nette des malades ayant répondu au

traitement chirurgical soit 18 yeux (43%).
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Figure 17: Comparaison entre le tonus oculaire avan  tetapres
la premiére intervention
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7-1-7- Fond d'ceil :

En comparant le fond d’eeil a I'admission et celui aprés la premiére intervention

chirurgicale, on note une normalisation de I’excavation papillaire dans 23,8 %.

Tableau V : Fond d’ceil aprés la premiére chirurgie

Nombre %
Excavation moyenne (<3/10) 10 23,8
Excavation importante (plus de 3/10) 13 30,9
Excavation totale 1 2,4
Pas de passage 18 42,9

7.1.8- Longueur axiale :

On constate que la longueur axiale a continué d’augmenter chez les nourrissons de bas

age (de quelques mm), alors qu’elle a régressé de 0,5mm chez les enfants plus de 6mois.

63




Glaucomes congénitaux

Tableau VI : Longueur axiale avant et apres la premiére chirurgie

Age en mois LA initiale LA apreés chirurgie
0-3mois 20mm-23,67mm 20,29mm-24,Tmm
3mois-6mois 23,5mm-26,5mm 23,7mm-25,2mm
6mois -12mois 21mm-22,7mm 20,5mm-22mm
lan -2ans 26,5mm-27,7mm 26mm-26,1Tmm
2ans-3ans 25,52mm 25mm
Plus de 3ans 25,67mm 25,23mm

7.2- Contrble tonométrique post-opératoire:

Aprés un deuxieme contréle tonométrique en post opératoire;

un succes thérapeutique

total a été obtenu chez 18 yeux (42,7%) et partiel chez 13 yeux (31,3%). Alors qu’un échec

thérapeutique a eu lieu chez 11 yeux (26 %) (Fig. 18).

tonométrique

26%

43%

Figure 18: Résultats thérapeutiques aprés 2éme cont  rdle

@ Succes total
m Succes partiel

O Echec

Ainsi ;

= 18 yeux (42,7%) ont bénéficié d’une simple surveillance réguliere sans traitement médical

associé.

=  Celui-ci a été administré chez 13 yeux (31,3 %).
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= Et une reprise chirurgicale a été décidée chez 11 yeux (26 %).

Dans le cas ol une prescription de traitement hypotonisant a été indiquée, on a eu

recours aux (Fig. 19):

. Bétabloquants : 6 yeux (14,1%).
. Inhibiteurs de I'anhydrase carbonique (IAC) : 4 yeux (9,5%).
. Alpha 2 adrénérgiques : 1 il (2,4%).

. Combinaison moléculaire : 2 yeux (4,8 %).

Figure 19: Traitement médical associé

Alpha2adrénérgique

H

roscrere T °
moléculaire

(o]

Bétabloquant

Aprés un échec thérapeutique, la modalité de prise en charge était:

* Une reprise chirurgicale type :

- Trabéculectomie associée a I'application de 5 FU a été réalisée dans 9,5 % (n= 4).

- L’application de la MMC n’a été réalisée chez aucun cas.

= Un Needling est réalisé dans 16,5% (n= 7).
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Tableau VII : Modalités de prise en charge aprées échec thérapeutique :

Nombre Pourcentage (%)
Trabéculectomie + 5FU 4 9,5
Needling 7 16,5
Total 11 26

7-3- Apres la premiéere reprise chirurgicale :

** La normalisation du tonus oculaire a été obtenue chez 32 yeux, soit 76,2% des cas avec :

= Une surveillance réguliere sans traitement médical chez 24 yeux (57%).

= Adjonction de traitement médical chez 8 yeux (19%) des cas.

** La persistance de I’hypertonie a été constaté chez 10 yeux (25%), ayant eu recours ainsi a une

2¢me reprise, dont les modalités sont les suivantes :

= Trabéculectomie associée a I'application de 5FU chez 6 yeux (14.3 %).

= Trabéculectomie associée a la MMC chez 1 il (2.4 %).

= Needling chez 3 yeux (7.1%) des cas.

7-4- Aprés la deuxiéme reprise chirurgicale :

>>La normalisation du tonus oculaire a été obtenue chez 34 yeux, soit 80 % des cas avec :

= Un succes thérapeutique total chez 30 yeux (71 %).

= Un succes partiel chez 4 yeux (9 %) des cas.

>>La persistance de I’hypertonie a été constaté chez 8 yeux (19 %), ayant eu recours ainsi a une

2¢me reprise, dont les modalités sont les suivantes :

= 4 yeux ayant bénéficié de Trabéculectomie avec application de 5FU.
= Toeil a bénéficié de trabéculectomie avec application de la MMC

= 3 yeux ont eu recours a la mise en place d’une valve d’Ahmed.
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Figure 20: Modalités de prise en charge apres échec
thérapeutique
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7-5- Apres plusieurs reprises: sur une durée de 3hois :

- Un succeés thérapeutique (TO moins de 15mmHg) a été obtenu chez 36 yeux, soit 85,7 %.

- Alors que considéré comme échec: toute hypertonie supérieure a 15mmHg avec un traitement
hypotonisant associé et plusieurs reprises chirurgicales. Dans notre série, elle est observée chez

6 yeux, soit 14,3 % des cas.

Le tonus oculaire se répartie comme suit :

= PlIO<15 mmHg : 36 yeux (85,7 %)
* 15<PIO<20 mmHg : 2 yeux (4,8 %)

= 20<PIO<30 mmHg : 3 yeux (7%)

= 30<PIO<40 mmHg : 1 cas (2,5%)

= PIO >40 mmHg : 0 cas (0%)
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Figure 21: Tonus oculaire final aprés plusieurs rep
chirurgicales
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8- Les complications post opératoires :

avec :

8-1- En per opératoire:

Aucune complication n’été constatée en per opératoire.

8-2- En post opératoire :

Des complications post opératoires ont été observées chez 7 yeux soit 16,7 % des cas

Décollement choroidien :
Hémorragie sous rétinienne :
Glaucome malin :

Kératite Ponctuée Superficielle :

[1l/ EPIDEMIOLOGIE ANALYTIQUE :

1. variation du tonus oculaire par rapport a I’age :

Les variations du tonus oculaire sont faites selon I’dge d’un an
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—-Chez les enfants 4gés de moins de 1an : le TO en moyen de 23,53mmHg avec des extrémes

allant entre 15mmHg et 44mmHg.

—Chez les enfants plus de 1an : le TO moyen est de 27,61 mmHg avec des extrémes allant de

15mmHg a 54mmHg.

Ainsi, de cette comparaison, il ne semble pas y avoir une relation statiquement

significative entre le TO et I’dge (p=0,13)

2. Variation du fond d’eeil et de la longueur axiale par rapport a I’age :

Les variations de la LA et du FO sont faites selon I’age d’un an :

- Chez les enfants dgés de moins de 1an : la longueur axiale moyenne est de 22,53mm avec

des extrémes allant entre 20,5mm et 25,94mm, I’excavation papillaire moyenne est de 5,33/10

avec des extrémes entre 3 et 9/10.

— Chez les enfants plus de 1an : la longueur axiale moyenne est de 24,44mm avec des extrémes

allant de 20mm a 27,7mm, I’excavation papillaire moyenne est de 6,27/10 avec des extrémes

allant 3 a10/10.

Ainsi, de cette comparaison, il ne semble pas y avoir une relation statiquement
significative entre le fond d’ceil et 'dage d’une part (p=0,54) et entre la longueur axiale et I'age

d’autre part (p=0,09).

3- La variation du tonus oculaire et de la longueur axiale selon le sexe :

La valeur médiane du tonus oculaire chez les enfants de sexe féminin été de 20,5mmHg

(47 % des yeux) contre 25,5mmHg chez les enfants de sexe masculin (53% des yeux).

La longueur axiale médiane chez les enfants de sexe féminin est de 23,7mm contre

22,45mm chez les enfants de sexe masculin.
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Ainsi, de cette comparaison, il ressort I’absence de corrélation statistiquement
significative entre le TO et le sexe (p=0,79), et par contre la présence de corrélation

statistiquement significative entre la longueur axiale et le sexe (p=0,04).

4-Corrélation entre le tonus oculaire (TO) et les différents parametres :

4-1- Patients moins de lan :

Chez les enfants de moins de lan, on a constaté que le TO est en corrélation avec
I’évolution du diameétre cornéen et I’état de I'excavation papillaire, alors qu’il est inversement

corrélé a la longueur axiale.

Tableau VIII : Corrélation du tonus oculaire chez les sujets de moins de un an

Rapport de corrélation | Seuil de signification
Moyenne
R p
Diameétre cornéen 12,95mm 0,35 0,15
Fond d’ceil 5,33 0,40 0,21
Longueur axiale 22,53mm -0,18 0,58

4-2- Patients plus d’'un an :

Le TO est fortement corrélé a

’état de

moyennement corrélé au diametre cornéen et a la longueur axiale.

I’excavation papillaire, alors qu’il est

Tableau IX : Corrélation du tonus oculaire chez les sujets de plus de un an

Rapport de corrélation | Seuil de signification
Moyenne
R P
Diameétre cornéen 27,61mm 0,30 0,26
Fond d’ceil 6,27 0,78 0,001
Longueur axiale 24,44mm 0,18 0,96
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5-Corrélation entre le fond d’ceil (FO) et les différents parametres :

5-1- Patients moins de lan:

Chez les enfants de moins de 1an on a constaté qu’il existe une forte corrélation entre
I’état de I'excavation papillaire et I’évolution du diamétre cornéen d’une part, et entre le FO et la

longueur axiale d’autre part.

Tableau IX : Corrélation entre le FO et les différents parametres

: moins de un an

Rapport de corrélation | Seuil de signification
Moyenne £y €
R p
Diameétre cornéen 12,95mm 0,80 0,002
Longueur axiale 22,53mm 1,00 0,001

5-2- Patients plus d'un an :

Chez les enfants de moins de lan on a constaté qu’il existe une corrélation moyenne

entre I'état de I'excavation papillaire et I’évolution du diametre cornéen d’une part, alors qu’il

n’existe pas de corrélation entre le FO et la longueur axiale.

Tableau X : Corrélation entre le FO et les différents paramétres: plus de un an

Rapport de corrélation | Seuil de signification
Moyenne
R p
Diameétre cornéen 27,61mm 0,56 0,95
Longueur axiale 24,44mm 0,00 1
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DISCUSSION
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|I-HISTORIQUE:

L'histoire de la connaissance clinique des glaucomes congénitaux débute brillamment par

cette description d’Ambroise Pare en 1561, qui évoque:

«CEil de beeuf est une maladie d'eil quand il est gros et éminent, sortant hors la téte, comme

vois les beeufs voir » (1).

En 1621, Bannister, avait introduit la notion d'hypertonie sans la rattacher a la

buphtalmie.

C'est en 1869 que Von Murat, Von Groeffe et Mauthner identifierent réellement la

maladie en tant que glaucome, mais pour ces auteurs, I’étiologie était infectieuse (1).

En 1880, Horner signale la présence d'anomalies morphologiques au niveau de la chambre

antérieure chez les buphtalmes (2).

En 1900, apparait une thérapeutique chirurgicale adoptée: I'opération de VINCENTIS "

Incisione de I'anglo-iredeonel glaucoma (3).

En 1938, Otto Barkan révolutionne le traitement de la maladie avec l'introduction de la

goniotomie(3). A la méme époque, Vogt décrit la diathérmocoagulation du corps ciliaire.
En 1950, Scheie, décrit la goniopuncture.

C'est en 1960, qu'une deuxiéme étape fondamentale est franchie par l'apparition de la

trabéculotomie mise au point par Smith et Burian et reprise par Harms en 1969 (3).

En 1968, Cairns invente la trabéculectomie et celle-ci est appliquée aux glaucomes

congénitaux a partir de 1974 par Allan et Ridgway (1) et en 1974 par Goddé -Jolly (2).

Au cours des années 80, la sclérectomie a été décrite par Fiodorov et Koslov, ensuite a

été introduite en Europe occidentale par Demailly en 1993 (4, 5).
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En 1984, on note la premiére utilisation d'anti métabolites dans la chirurgie des

glaucomes, ainsi la 5-FU a été introduite par Dale et Heuer en injection sous conjonctivale.

Depuis 1983, Chen utilise la mitomycine C dans la chirurgie des glaucomes réfractaires

avec une croissance populaire depuis 1991(3).

Ces dernieres années, de nouvelles techniques chirurgicales ont vu le jour telles: le
systéme de drainage, le laser, la sclérectomie profonde non perforante et qui ont pu améliorer le

pronostic du glaucome congénital.

Cependant le pronostic fonctionnel visuel encore réservé malgré cette diversité des

thérapeutiques qui sont souvent pratiqués de manieére ittérative (1).

[I- ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE:

1-Fréquence :

Le glaucome congénital primitif est une affection considérée rare qui représente 0,01-
0,04 % des cas de cécité totale selon la plupart des auteurs(3), cependant la prévalence a la
naissance varie dans le monde entier; elle est de 1 cas sur 5000 a 22000 naissances en
occident(6). Selon une étude australienne monocentrique concernant I’Etat de Victoria,
I’incidence est estimée a 1/30000 naissance (6). Une étude slovaque avance une incidence de

1/22200 dans la population non tzigane contre 1/1250 dans la population tzigane (7). Pour des

données Francaises elles estimaient cette incidence a 5/100000, soit 41 cas par an.

En grande Bretagne, il est estimé qu’un ophtalmologiste voit un nouveau cas de
glaucome congénital approximativement chaque 5 ans(8). Dans I'Etat indien d'Andhra Pradesh, la

prévalence est de 1/3300 ou la maladie fait environ 4,2 % des cas de cécité infantile (8).

En revanche la prévalence du glaucome congénital est plus élevée en moyen orient ou les
mariages consanguins sont plus fréquents; elle est de 1 cas/2500 naissance, elle est estimée a
0,26 % en Tunisie (9-12). C’est la troisiéme cause de cécité de I’enfant tunisien en représentant

12% d’handicap visuel aprés la cataracte congénitale et les troubles de réfraction (13).
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En Arabie saoudite; le glaucome congénital est plus fréquent et plus sévere (14), il

représente 16 % des affections oculaires (15).

La prévalence nationale de cette maladie n’a pas été calculée, cependant au CHU de

Casablanca, on recense chaque année 40 a 50 nouveau cas (16).

Malgré des progres thérapeutiques considérables, le glaucome congénital reste une
affection cécitante, en effet, les enfants atteints de glaucomes congénitaux représentent 2 a
15% de la population des instituts de malvoyants (17) et 2 a 18 % de ces enfants ont un
glaucome congénital bilatéral (10). IL est estimé qu’il existe approximativement 300000

individus atteints de cette affection dans le monde dont les 2/3 sont des aveugles (8).

2- L’age du diagnostic :

Les glaucomes congénitaux consistent en de nombreux types de glaucomes, dont le
glaucome congénital primaire est le plus répandu. lls sont composés de 3 sous-catégories qui
sont classés par age d'apparition, bien que généralement dans la littérature les 3 types ne sont
pas délimités et sont tout simplement regroupés sous le terme de glaucomes congénitaux

primaires (18, 19).
*= Le glaucome congénital primaire (40%) : présent de la naissance a I'age de 2 mois.

= Glaucome infantile primaire (55%): présent des l'age de 2 mois a 2 ou 3 ans de vie

(20, 21).

* Le glaucome primaire infantile d’apparition tardive : se présente aprés I'age de 3
ans, appelé également glaucome Juvénile, présente un glaucome primitif a angle

ouvert présent partout de I'enfance a I'age adulte.

Dans la littérature, selon Mandal et Chakraborty (3), 60% des patients ont été

diagnostiqués a I’age de 6 mois et 80 % ont été diagnostiqués durant la premiére année de vie.

Dans la série de Nacef, I’affection a débuté dans 65% des cas a la naissance, 89 % ont été

découvert avant un an et la plupart des patients (45,5%) ont été opérés entre 1 et 6 mois (9).
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Selon Papadopoulos, quarante pour cent des cas ont présenté un glaucome congénital a

I’age de 3mois, et 79 % durant la premiere année de vie (22).

Dans la série de Boureg(23) intéressant 91 cas (171 yeux); 50% des patients ont consulté

entre I’dge de 2 mois et 2 ans.

Au CHU de Rabat, I’age moyen de diagnostic était de 7 mois avec des extrémes entre 15

jours et 19 mois (24).

Dans notre série, I’affection a été découverte dans 33,3% avant 6 mois et dans 45,5% des
cas durant la premiére année de vie. En revanche, tente huit pour cent (38%) de nos patients

n’ont été diagnostiqué qu’apres I’dge de 2 ans.

Dans notre pays, le début réel de I'affection reste toutefois difficile a préciser et ce retard
de diagnostic est certainement lié au manque d’information des parents sur la maladie,
I'insuffisance de sensibilisation de la population, I'absence d’un examen ophtalmologique
systématique a la naissance et aussi dans certains cas a I’éloignement d’un centre médicalisé et

au manque de moyens.

Aussi faut-il prévenir cette affection par la sensibilisation des médecins et I'’éducation de

la population.

L’affection est d’autant plus grave et difficile a traiter que son installation est précoce

(16, 25).

3- Sexe :

Dans notre série, La répartition des patients selon le sexe trouve une légere

prédominance masculine dans 52,4% des cas.
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Tableau XI: Répartition des malades par sexe selon les auteurs

Auteurs Masculin (%) Féminin (%) Sex-ratio
Mandal (3) 65 35 1,85
Sidotti (26) 69 31 2,22
Detry (27) 69 31 2,22
Boureg(23) 61.54 38.46 1.6
Elmesbahi (28) 81 19 4.2
Sampaolesi (29) 68 32 2,12
Hilal (24) 58 42 1,38
Denis(30) 54,5 45,5 1,19
Notre série 52,4 47,6 1.08

Cette prédominance masculine rapportée par tous les auteurs peut trouver son
explication dans le mode de transmission de la maladie. En effet, la prédominance masculine est
plus nette dans les cas familiaux, alors que plus de 75% (73-84%) des glaucomes congénitaux

sont sporadiques(31).

4- Latéralité du glaucome congénital :

Le glaucome congénital est dans 75 a 80 % bilatéral, dans notre série les résultats

sont comparables a ceux de la littérature avec 62% de formes bilatérales.
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Tableau XII : Répartition des globes par latéralité selon les auteurs :

Bilatéral (%) Unilatéral (%)
MANDAL(3) 70 30
Harich (32) 87 13
Koraszewska (33) 90 10
Boureg (23) 86.8 13.2
ElImesbabhi (28) 67.5 32.5
Sampaolsi (29) 78 22
Notre série 62 38

Cette fréquence élevée de la bilatéralité de I'affection s’expliquerait par le caractére

héréditaire de I’affection.

lll- ETUDE CLINIQUE:

1- Interrogatoire :

1-1-Consanguinité ou notion de glaucome dans la falte :

La fréquence de la consanguinité ne dépasse pas 8% d’aprés certains auteurs, elle serait

de 15% pour Sorby et seulement de 5% pour Gencick (28).

Par contre, dans les pays ou la tradition la favorise, la consanguinité est tres élevée; ainsi

on la retrouve dans 60% pour Nacef (9), et dans 43% pour Zaghloul (23).

La fréquence de consanguinité dans notre série est assez importante; puisque 33,3 % de
nos patients ont des parents consanguins. D’autre part, on retrouve chez 2 enfants un cas

similaire dans la famille.
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Une telle disparité signifie qu’il existe plusieurs modes d’hérédité polygénique et

multifactorielle.

1-2-Motif de consultation :

La photophobie avec larmoiement clair est classiquement le premier signe d’appel. Elle
est tres vite suivie d’une augmentation du diameétre cornéen par distension limbique sous I'effet

de I’hypertonie oculaire, donnant la classique buphtalmie (34).

Lecalonnec (35), rapporte que lI’enfant glaucomateux est un enfant qui larmoie, téte
souvent penchée, fuit la lumiere avec un aspect trouble de ses cornées, ou au contraire un
enfant avec de grandes cornées, apparemment claires, mais dont I'une parait parfois plus grande

que l'autre.

Dans notre série, la majorité de nos patients (71,4%), ont été amené a la consultation au
stade de mégalocornée avec des opacités cornéennes apres une longue durée d’évolution de la
maladie et donc un retard au diagnostic, alors que le larmoiement et la photophobie n’étaient le
principal motif de consultation que dans 57,1% et 42,9 % respectivement. Ills sont retrouvés a
I'interrogatoire de la plupart des patients, mais négligés par les parents, puisque la
mégalocornée est souvent considérée comme de beaux yeux. Les pédiatres et les médecins

généralistes seraient également sensibilisés par la gravité de ces signes.

Aussi faut-il étre vigilant devant ces symptomes, d’apparence mineurs de surcroit chez
un enfant avec de beaux yeux, et avoir le reflexe de prendre son tonus oculaire ne serait-ce que

par la palpation digitale avant de I’orienter dans les plus brefs délais vers un centre spécialisé.
*Chronologie des symptomes (29) :

Dans les glaucomes congénitaux bilatéraux, les symptomes et les signes mentionnés ci-dessus
ne se produisent pas avec la méme sévérité dans les deux yeux. lls sont plus marqués dans les
yeux avec plus de troubles anatomiques et fonctionnels. Les signes et symptomes se combinent

d'une maniere différente, mais comme Costenbader et Kwitko ont montré :
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= Lorsque le glaucome apparait a la naissance, les signes apparaissent dans l'ordre
chronologique suivant: une cornée trouble, photophobie, élargissement des yeux et

larmoiement.

= Lorsque le début se situe entre le 6eme et 12&¢me mois : il s’installe un élargissement
cornéen puis la cornée devient trouble, ensuite la photophobie et le larmoiement

apparaissent.

= Dans les glaucomes débutant aprés la 1¢e année, la photophobie est rare et

I’hypertension peut provoquer I'élargissement des yeux.

2-L’examen clinique :

2-1-Anesthésie générale :

Les conditions de I’examen d’un enfant, et surtout du nourrisson, sont difficiles. Pour un
examen ophtalmologique complet (examen de la cornée, prise de tonus oculaire, fond d’ceil,

gonioscopie), tous les auteurs font recours a I’examen sous anesthésie générale.

L’examen sous anesthésie générale est précédé par un bilan pré-anesthésique soigneux
confié a une équipe pédiatrique et anesthésique habituée a certaines situations (rubéole

congénitale, cardiopathie, syndrome poly malformatif).

Trouver le bon agent de l'anesthésie a été difficile et surtout chez les enfants,
I'anesthésie doit étre simple, rapide et superficielle. Seulement si ces exigences sont remplies
que les lectures de la pression intraoculaire seront valides et vont donner la bonne information

sur |'état de I’ceil de I’enfant.
Différents anesthésiques ont été testés :

= Ether: augmente la sécrétion bronchique et produit des bronchospasmes. Il donne ['effet

d'une manceuvre de Valsalva et augmente la pression intraoculaire.
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= Barbituriques: Dans le cas ou les doses sont insuffisantes, I'enfant se réveille et devient
défensif, avec une élévation de la pression intraoculaire. Si la dose est excessive, il ya une
dépression des voies respiratoires, une chute de la pression sanguine et la pression

intraoculaire diminue également.

= L'halothane (Fluothane*): Il a un temps d’induction et de récupération qui sont courts,
mais il induit une forte réduction de la pression artérielle et donc une importante baisse
de la pression intra oculaire de 6mmHg en moyenne par relachement de la musculature
extrinséque de I'eeil (36). Le Pourcentage de I’halothane inhalé de 1.6% correspond a une
baisse de pression de 30% environ par rapport a I'état d’éveil (11), la mesure ne
s’équilibre qu’aprés quelques minutes d’intubation (moins si on utilise un masque

laryngé) (17).

Néanmoins, sa rapidité et sa courte durée d’action en font I'anesthésique de choix. Les
autres anesthésiques tels que le Kétamine (Ketalar) et le Penthane sont abandonnés pour ce
type d’examen, en raison des effets psychogenes et de l'action hypertensive oculaire du

premier et de la toxicité rénale du second (36).

= Actuellement, il a eu recours au Sévorane (sévoflurane*), il réduit la pression
intraoculaire, proportionnellement a la profondeur de I'anesthésie tout en gardant une

ventilation contrbélée et une normocapnée.

Etant donné qu'il est bien accepté a l'inhalation, de ses inductions rapides, du contréle précis
de la concentration alvéolaire, de sa stabilité hémodynamique et du rétablissement rapide qu’il
permet. Le sévoflurane est considéré actuellement le produit idéal pour I'anesthésie par

inhalation d'agent chez les enfants.

Dans notre série, nous avons préconisé I'anesthésie générale chez tous les patients, le
produit utilisé dans la majorité des cas était le fluothane, alors que le sévoflurane n’a été utilisé

qgue chez quelques patients. Aucun incident n’a été noté.
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2-2-Mesure des diamétres cornéens

Dans le glaucome congénital, la taille de la cornée est augmentée dans son diametre et
son rayon de courbure. La hauteur de la coupole cornéenne et la taille du segment antérieur vont

aussi s’accroitre.

La mesure du diameétre cornéen se fait a I'aide du compas de sourdille, sur le méridien

horizontal de blanc a blanc (36) .

Le diameétre vertical de cornée peut également étre mesuré, mais nous estimons que
cette mesure est moins importante, en raison principalement de la partie antérieure

d’embryotoxon, ce qui rend cette mesure inexacte et difficile a prendre (29).

Le diametre cornéen normal est de 9,5mm a la naissance, T0mm a 6 mois, 11,5mm a lan

et 12mm a I’dge de deux ans (29, 37).

Tout diamétre cornéen dépassant ces valeurs de 1 a 2mm est augmenté et définit la

mégalocornée (35, 36).

Selon Sampaolesi; le diametre cornéen chez les enfants jusqu'a I’dge de 2 mois peut
varier de 9 a 9,5mm, mais entre I’age de 5 et 6 mois, le plus bas diametre qu’on peut mesurer
chez les enfants normaux est de 11mm. Tout diamétre cornéen horizontal au-dessus de

11,5mm peut étre indicatif d’anomalie oculaire (29).
En pratique, le diamétre cornéen doit étre inférieur a 12mm a I’age de 1an.

Dans notre série, le diametre cornéen variait entre 10,5 et 17mm. Nous avons noté un

diametre cornéen supérieur a 12mm dans 47,6% et dans 20% des cas il dépassait 14mm.

Dans la série de Koraszewska (33) portant sur 32 yeux: 86,6% des diameétres cornéens

faisait 12mm et dans 1/3 des cas ils dépassaient 13mm.

Pour Francois (38), le diametre cornéen était supérieur a 12mm dans 62% des cas dans

un travail portant sur 60 yeux ;
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Selon Hilal (24), le diameétre cornéen mesuré aprés anesthésie générale variait entre 11 et

18mm avec une moyenne de 14,05+_1,8mm.

Dans la série de Tixier (11); le diamétre cornéen moyen au moment de l'intervention

allait de 13 a 18mm avec une moyenne de 14,3mm.

Selon Oussman (39), dans une étude intéressant 19 yeux de 12 patients, le diamétre

cornéen était compris entre 12 et 16mm avec une moyenne de 13,4 = 1,1mm.

Dans notre série le diamétre moyen était de 12,95+/-1,33mm chez les nourrissons de
moins d’un an et de 12 ,50+/-1,88mm chez les enfants de plus d’un an. Cette disparité des
résultats en comparaisant avec les donées de la littérature peut s’expliquer par la variation de

I’age des patients d’une série a 'autre.

2-3-Examen de la cornée et du segment antérieur (29

On recherche les aspects caractéristiques du glaucome congénital (36) :

= Les vergetures de la cornée ou stries de Habb, pathognomoniques du glaucome
congénital, proviennent de la rupture de la membrane de Descemet, crées par la
distension de la cornée sous I'effet de I’hypertonie oculaire. Elles apparaissent sous
forme de stries sinueuses, paralleles au limbe en périphérie et horizontales au centre de
la cornée, responsables d’une géne visuelle importante par le biais d’'un astigmatisme
irrégulier. Elles sont a distinguer des vergetures post traumatiques de la membrane de
Descemet secondaires a I'application de forceps lors de I’accouchement et qui sont

isolées, verticales et linéaires.

= L’cedéme de la cornée: il peut étre diffus ou localisé au voisinage des vergetures,
épithélial au début, il associe par la suite des modifications stromales, expliquant
I’aspect terne et trouble de la cornée réalisant au maximum une cornée bleutée, qui

empéche I’examen de I'angle et du fond d’ceil.

C'est la meére de l'enfant qui remarque généralement ces changements qui sont en

corrélation avec les fluctuations de la pression intraoculaire. Parfois, pendant les épisodes de
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pleurs, la cornée devient brumeuse. Carvalho et Calixto (40) ont décrit les étapes successives
de l',edeme: cedéme superficiel impliquant I'épithélium de la cornée, cedéeme central et
I’',edéme diffus. L'enfant peut étre né avec une cornée cedémateuse de telle sorte que le

parenchyme de l'iris ne peut pas étre vu (29).

= La distension du limbe apparait sous forme d’une zone blanche de plusieurs mm de

largeur, modifiant les reperes anatomiques de I’angle irido-cornéen.

= La chambre antérieure est anormalement profonde, la base de Il'iris étirée et amincie
semble s’insérer en arriere des arcades vasculaires du limbe, il peut exister un ectropion

de I’épithélium pigmenté.

= La microphakie relative et I’étirement des fibres zonulaires entrainent un déplacement du

corps ciliaire.

En effet, dans la littérature, les auteurs insistent sur I'importance de I’état de la cornée au
moment du diagnostic. Sa transparence va conditionner, en grande partie, la technique
chirurgicale et le pronostic visuel. En I'occurrence, Mullany (14), dans une étude portant sur 100
yeux de 60 malades a obtenu 78% de succes quand la cornée était claire et 67% seulement

qguand la cornée était remaniée.

Dans notre série, 79 % de nos jeunes patients se sont présentés a la consultation avec un
cedeme de cornée ou des opacités cornéennes déja installées et souvent marqués, ceci revient a
la longue évolution de la maladie avant la prise en charge thérapeutique. Quant a la chambre
antérieure elle était trop profonde dans 69% des cas. La distension limbique était évidente se

traduisant par une zone bleutée avec modification des constituants de I’angle irido-cornéen.

2-4-Mesure de la pression intra oculaire (29) :

C’est un temps essentiel de I’examen; le diagnostic du glaucome congénital ne peut se

concevoir sans la prise du tonus oculaire, elle est plus fiable que la mesure du diameétre cornéen.
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Sous anesthésie générale, la mesure de la pression intra oculaire doit étre prise
préférentiellement au tonomeétre a aplanation de Perkins, méme si certaines études ont montré
des valeurs équivalentes au Tono-Pen et au tonometre de Perkins. Le Tono-Pen semble tout de

méme étre moins fiable et moins reproductible, en particulier chez le nourrisson (41).

La pression intra oculaire doit étre mesurée sans l'utilisation d'un spéculum qui
peut augmenter la pression. Le masque laryngé peut étre préféré a l'intubation trachéale vu que

celle-ci a été impliquée dans 'augmentation des niveaux de pression intra oculaire.

Selon Bresson, avant 3 mois, la pression intra oculaire sous anesthésie générale est
inférieure a 8mmHg, et inférieure a 12mmHg entre 6 et 9 mois. Ensuite la pression intra oculaire
augmente de TmmHg par an jusqu’a I’age de 12ans. Vers 10-12ans elle devient similaire a celle
de I'adulte (41). Avant 10 ans il a été proposé une formule pour approcher la pression normale:

TO=0,71 *age (ans) +10.

Selon Sampaolesi (29), La pression intraoculaire chez les nourrissons de 1 an est de 8,9
mmHg. Pendant la 1¢ année, elle est de 9,8 mmHg, lors de la 2¢me année, 10,4 mmHg, lors de la
3éme année, 11,5 mmHg, lors de la 4¢me année, 13,3 mmHg, et pendant la 5¢me année, 12,5

mmHg. Ce sont les valeurs moyennes pour les différents groupes d'age.

Pour Dufier (34) : une pression intra oculaire normale avant lan est de 10mmHg

(9mmHg+/-2mmHg), entre 1an et 5 ans elle est de 10 a 15mmHg.

Pour Lecallonec (35), la PIO normale a I’'dage d’un an est de 7,8 +/-0.4mmHg sous

Halothane, puis augmente de 1mmHg par année d’age jusqu’a 5 ans (11.7+/-0.6mmHg).

Le tonus maximum admissible pour Sampaolesi (29) chez I'’enfant de moins de deux ans
est de 14mmHg, mais le type d’anesthésie n’est pas indiqué. Chez I’enfant, le recours a
I’anesthésie générale est souvent indispensable et les mesures obtenues doivent tenir compte de
la baisse pressionnelle induite, d’une part par I’anesthésique, et d’autre part par la
déshydratation du jeun pré-anesthésique. Ainsi une majoration de 30 a 40 % des chiffres

obtenus rendra mieux compte de la réalité pressionnelle des yeux examinés.
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En cas de glaucome unilatéral, la PIO de I'ceil atteint peut étre deux fois plus élevée que

du coté normal, d’ou I'importance d’'un examen bilatéral et comparatif.

Selon Denis (30), Elssayad et EI-Raggal (71), Hilal (24), Oussman (39) et Mohcine (28), le
tonus oculaire moyen a l’admission avant l’intervention chirurgicale était de 21,6 mmHg,

26,9mmHg, 30,6mmHg, 30.3mmHg et de 28mmHg respectivement.

Dans notre travail, la mesure de la PIO a été effectuée par le tonomeétre de Perkins sous
anesthésie générale par le Fluothane, la PIO varie entre 12 et 54 mmHg, avec un tonus oculaire

moyen de 25,7mmHg et dépassait 40mmHg dans 07 % des cas.

En comparant nos résultats avec ceux de certains auteurs, utilisant également le
tonometre de Perkins et le Fluothane. On note que Harisch (32) retrouve une hypertonie oculaire
comprise entre 19 et 54mmHg et dépassant 40mmHg dans 20% des cas. Pour Marrakchi (42), le
tonus oculaire variait entre 20-52mmHg et dépassait 40mmHg dans 11% des cas. Selon Tixier

(11), le tonus oculaire était de 12 a 24mmHg avec une moyenne de 18,5mmHg.

Dans la littérature la PIO varie entre 24 et 36 mmHg, ainsi Al Hazmi(25) trouve un PIO
moyenne de 30mmHg sur une série de 254 yeux, Rodriquez trouve 24 mmHg(43), Kmiha trouve

36 mmHg (44) et Hill constate une PIO de 30mmHg (45).

2-5-Mesure de la lonqueur axiale du globe oculaire

C’est depuis 1971, que Sampaolesi (29) a introduit I’échométrie dans le glaucome
congénital, en comparant deux groupes d’enfants; le premier groupe comprenait 33 yeux
d’enfants normaux dont I’dge variait entre 2 et 72 mois et le deuxiéme groupe était composé de

36 yeux d’enfants glaucomateux agés entre 2 et 24 mois.

Le matériel utilisé était un échographe Kretz 7200 MA avec une sonde de 10 MHz,

Ocuscan, ou B scan S ou Ocuscan RXP.

Les résultats ont montré que la longueur axiale dans les yeux des patients glaucomateux

était supérieure a celle des patients normaux, ce qui explique l'influence de I'élévation de la PIO
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sur un ceil extensible. L’étude a objectivé qu’il existe une corrélation entre la longueur axiale des

yeux et I’age variant selon la formule suivante:

y = 18,7 + 1,245 (log x), ou y est la longueur axiale en mm, et x I'dge en mois.

Normal Axial length

1 6: Sampaaolesie 1980

1 2 4 6 9 12 1824 3648607284
Age in months (log scale}

Figure 22: Variation de la longueur axiale selon I’dge(29)

Pour Sampaelosi (29), I'échométrie serait plus précise que la mesure de la pression intra
oculaire car sa valeur ne dépend pas de I'anesthésie générale comme c'est le cas de la tension

oculaire.

L'étude de la longueur axiale chez les enfants atteints de glaucome congénital est un
parametre trés précieux. En effet, la biométrie présente un double intérét dans le glaucome

congénital (29):

Diagnostic: elle permet de différencier la buphtalmie de la mégalocornée
hérédofamiliale ou la longueur du segment antérieur est isolément augmentée et de facon

symétrique. Dans les cas apparemment incomplets, elle juge I'évolution éventuelle de la
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distension oculaire. Sa modification est un argument important pour la décision chirurgicale. Elle

reste un parametre essentiel pour le diagnostic et le suivi.

- Pronostic: la mesure de la longueur axiale refléte les variations sur une période

donnée. La biométrie contribue ainsi a la surveillance de I'ceil opéré.

Sampaolesi a trouvé quatre différents types de la progression de la longueur axiale dans

les glaucomes congénitaux:

* La longueur axiale cesse de croitre avec le temps, progressant ainsi dans la fourchette
normale, puis elle continue sa croissance normalement. Dans la plupart des cas, ce
comportement de la longueur axiale est conforme a la normalisation de la pression intra
oculaire jusqu'a 4 ans. Les résultats fonctionnels dépendent de la longueur axiale
préopératoire. Pour les cas ayant des longueurs axiales de 23-24mm, les résultats
fonctionnels sont bons, alors que dans les cas ayant plus de 25mm, les résultats sont

généralement moins favorables.

* La longueur axiale continue sa croissance. Ce type correspond a la persistance de
I’hypertension oculaire qui n'a pas été résolue par la chirurgie. Dans ces cas, si les

valeurs de la PIO sont normales, elle devra étre mesurée sous anesthésie générale.

. Dans certains cas, méme si la PIO est controlée, la longueur axiale reste stable pendant
un certain temps, mais commence a croitre entre 2 et 4 ans, puis devient de nouveau

stable. Dans ce cas la PIO doit étre surveillée plus fréquemment.

= Certains cas dans lesquels I'eeil ne cesse de croitre en paralléle a la gamme normale,

tandis que la PIO demeure contrélée, ont un bon pronostic.

2- 6- Examen de l'angle irido-cornéen : gonioscopie

Temps essentiel de I'examen, pour certains auteurs il reste d'interprétation difficile
(35,36). 1l a pour but de localiser les structures anormales de l'angle et de les repérer au

microscope opératoire, soit a l'aide du verre de Goldman (gonioscopie indirecte), soit avec les
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verres de Koppe, Barkan ou Swan (gonioscopie directe): L'interprétation de la gonioscopie est
souvent délicate en raison de la modification des rapports anatomiques entre les structures

angulaires et des multiples aspects que peuvent prendre les goniodysgénésies (36).

Néanmoins, certaines anomalies sont fréquemment retrouvées dans le glaucome

congénital:

- L'anneau de Schwalbe et I'éperon scléral sont mal visibles, le canal de Schlemm est rarement

localisé.
- La bande ciliaire est courte et le trabéculum est pale.

Le stroma irien est hypoplasique, laissant voir par endroits I'épithélium pigmenté et les

vaisseaux radiaires de l'iris attirés vers le trabéculum.

Selon Hoskins, l'insertion irienne peut étre plate et antérieure sur le trabéculum, ou

postérieure sur I'éperon scléral ou concave élargissant l'angle.

Enfin, le reliquat ectomésenchymateux comblant la totalité ou une partie de l'angle peut
prendre l'aspect d'un fin tissu translucide ou constituer une véritable couche opaque encore

appelée membrane de Barkan.

Cet examen n'a pas été effectué dans notre série du fait que les enfants sont examinés a

I’état de dilatation génant alors la gonioscopie.

2-7- Examen de la papille: Fond d'ceil (FO) :

Il permet d'évaluer le retentissement de la PIO sur le nerf optique par l'étude de

I'excavation papillaire.

Il constitue un élément de la surveillance du glaucome traité. En effet, la normalisation
tensionnelle précoce induit une stabilisation de l'allongement du globe avec comblement

papillaire (36).
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Le rapport cup/disc normal chez le nouveau né doit étre inférieur a 0,3. Néanmoins, il
faut connaitre I’existence de grandes excavations physiologiques dans les premiers mois de la
vie (0,2 a 0,5) mais dont I'aspect reste stable: excavations rondes ou ovalaires a grand axe
horizontal a la limite du colobome d’entrée du nerf optique. L’excavation pathologique est une

excavation centrale, ronde a bords abrupts et elle est souvent verticale.

L’hypertonie oculaire provoque un recul de la lame criblée sans altération des fibres
visuelles au début, celles-ci étant simplement rejetées sur le coté. Puis I’excavation progresse
d’abord en profondeur avec maintien d’un anneau neurorétinien épais et rosé, avant de s’élargir

(29, 36).

La verticalisation de I’excavation, moins fréquente que chez I'adulte, est un signe de

gravité traduisant la souffrance irréversible du nerf optique.

Lorsque le glaucome existe deés la naissance, I'’excavation peut devenir totale en quelques

jours.

Enfin, une asymétrie papillaire est trés suspecte (46), d’apres Sellem (47), elle est

présente dans 88% des glaucomes congénitaux.

Dans le présent travail, I'examen du FO n'a été possible que dans 64,3 % des cas, chez

qui I’excavation papillaire variait de 2/10 a 10/10%me, 45 4% ont présenté une excavation

pathologique (plus de 3/10).

Nos résultats sont comparatifs a ceux de la littérature. Pour Tixier (11), le rapport
Cup/Disc était de l'ordre de 1-8/10¢me (moyenne de 4,6/10), il était de 2-9/10éme pour Detry

(27) et Zaghloul (23).

Les données de la littérature montrent que la papille était excavée dans 24 a 36 % des

cas, Nacef trouve une excavation papillaire dans 18 % des cas (9).

Dans notre série, ces chiffres sont sous évalués puisque I’excavation et I'asymétrie

papillaire n’ont pas pu étre évalués dans 35,6% en raison d’un cedéme cornéen franc rendant le
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FO inaccessible. Or ces cas correspondent aux formes les plus graves. Les papilles masquées par

I’'cedeme sont a priori plus excavées en raison de I’hypertonie majeure.

Par ailleurs a la différence de I’adulte, I’excavation régresse partiellement quand la
pression intra oculaire diminue ce qui est un excellent parameétre de surveillance de I’évolution
des glaucomes congénitaux. En effet, le canal scléral qui s’est dilaté sous l'influence d’une
pression intra oculaire élevée, peut revenir a son diamétre initial avec la normalisation de la

pression intra oculaire, avec la méme quantité de fibres optiques et de tissu de soutien (2, 10).

IV-ETUDE ANALYTIQUE:

1. Variation du TO par rapport a I’age :

Selon Papadopoulous (22), il n’existe pas de corrélation entre la PIO, le diametre cornéen

et I'age du diagnostic.

Notre étude est concordante avec les données de la littérature puisque on n’a pas

objectivé de corrélation entre le TO et I’age (p=0,13)

2. Variation de la LA par rapport a I’age:

Dans notre étude, il ne semble pas y avoir une relation statiquement significative entre la

longueur axiale et I’dge (p=0,09).

Nos résultats ne concordent pas avec la littérature, puisque Sampaolesi (29) a objectivé la
présence d’une forte corrélation (r=0,9) entre la longueur axiale et ’dge (p<0,001). Ceci peut

étre expliqué par le retard de diagnostic chez nos patients.

3. La variation du TO et de la LA selon le sexe :

Dans notre étude, il ressort ’absence de corrélation statistiquement significative entre le

TO et le sexe (p=0,79), ce qui concorde avec les résultats de Papadopoulos (22).
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Par contre, notre étude a monté la présence de corrélation statistiquement significative

entre la longueur axiale et le sexe (p=0,04). Ceci n’était pas rapporté dans la littérature.

4-Corrélation entre le diameétre cornéen, tonus oculaire, fond d’ceil et lonqueur
axiale:

Pour Mourin (2), il existe une bonne corrélation entre le diametre cornéen, le tonus

oculaire et le rapport Cup/Disc lors de I’examen initial.
Nos résultats concordent avec ceux de la littérature puisque on trouve que :

= Chez patients de moins d’un an : le rapport Cup/Disc est fortement corrélé au

diametre cornéen (r=0,8), a la longueur axiale (r=1) et au tonus oculaire (r=0,4).

= Chez les patients de plus d’un an le rapport Cup/Disc est fortement corrélé au
tonus oculaire (r=0,78) moyennement corrélé au diametre cornéen (r=0,56), et il

n’est pas du tout corrélé a la longueur axiale (r=0)

V-GENETIQUE :

Le décryptage précis de la génétique du glaucome congénital a été rendu compliqué par
la variabilité de la maladie et parfois par des diagnostics erronés avec confusion avec les
dysgénésies du segment antérieur. Il était soupconné une hérédité autosomique récessive ou
une hérédité polygénique multifactorielle. Il est désormais établi que le glaucome congénital
primitif isolé a une hérédité autosomique récessive a pénétrance compléte, le gene le plus

fréquemment en cause étant CYP1B1, mais d’autres genes peuvent étre impliqués.

Le glaucome congénital, surtout lorsqu’il est bilatéral, est héréditaire dans 75% des cas

(2, 48, 49).

Classiquement, I’hérédité du glaucome congénital du petit enfant est décrite comme

étant (2, 48, 50, 51) :
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. Soit sporadique pour plus de 2/3 des cas.

. Soit autosomale récessive: en cas de trabéculodysgénésie isolée, ce qui explique

sa prévalence élevée dans les mariages consanguins bien que sa pénétrance soit
assez réduite (40%). Le risque est donc de 25% pour toute nouvelle naissance
dans ces couples volontiers consanguins (plus de 8% des cas). le risque est

inférieur a 1% pour la descendance du proposant.

. Soit autosomale dominante a pénétrance incomplete: pour les

trabéculodysgénésies associées (Embryotoxon postérieur, Axenfeld, Reiger)

avec un risque de récidive de 50% a chaque génération.

Cependant aucun mode de transmission n’explique I’ensemble des faits et une
hétérogénéité génétique est probable, et pour beaucoup d’auteurs, [I’hérédité serait
multifactorielle en raison de la faible fréquence des sujets atteints dans les cas familiaux, de la
distribution inégale entre les deux sexes et des anomalies chromosomiques associées, de plus

en plus décrites et qui donnent le méme aspect clinique.

En1995, une équipe américaine conduite par Sarfarazi (52), a identifié le locus GLC3A ou
se situe le géne responsable du glaucome congénital, aprés étude de 17 familles turques
atteintes, parmi lesquelles dans onze cas on pouvait affirmer le réle de ce locus situé sur le bras

court du chromosome 2,2p21.

Et c’est en 1997 que cette méme équipe identifiait le gene du locus GLC 3A, a savoir le

gene CYP1B qui est exprimé dans le trabéculum, qui code pour le cytochrome de type 1B1.

L’équipe de Sarfarazi (52) faisait I’hypothése que CYP1B1, qui s’exprime dans le
trabéculum, participerait au développement de I'ewil (et du trabéculum en particulier) en
intervenant dans le métabolisme des molécules a type de guidage et de signalisation
(notamment le cytochrome P 450 qui joue probablement un role dans le développement normal

du segment antérieur de I’eeil (53). D’autres font I’hypothése que CYP1B1, une mono oxygénase,
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participerait au développement méme de [I'architecture trabéculaire par la dégradation

d’éléments constitutifs d’un trabéculum en développement (54).

La génétique du glaucome primitif isolé n’est cependant pas univoque et avant méme

d’avoir identifié CYP1B1, I’équipe de Sarfarazi découvrait :
= un second locus responsable, GLC3B, en 1p36.2-36.1 (55).

= Un troisieme locus GLC3C a été également identifié en 14g24.3, mais il en existait

d’autres (56).

Le géne CYPIB1 est également un géne hépatique et de détoxification (le
dysfonctionnement de ce gene pourrait-il induire un trouble de détoxification au niveau oculaire

(51).

Des mutations séveéres ont été identifiées sur le géne GLC 3A/CYP 1B1 dans de

nombreuses familles touchées.

Les anomalies CYP1B1 sont identifiables dans 85 % des glaucomes congénitaux en Arabie
Saoudite, en Turquie, en Brésil, et en Slovaquie (57, 58), ce phénotype est responsable, selon
une étude japonaise, d’une atteinte féminine plus élevée, avec un début précoce de la maladie,

ce gene CYP1B1 serait donc un marqueur important pour la maladie.

Il a été aussi démontré la possibilité d’un digénisme, puisque des patients présentant des
mutations hétérozygotes a la fois pour le géne de MYOC et pour le géne de CYP1B1 montrent un
phénotype de glaucome primitif a angle ouvert plus sévere et plus précoce que les sujets
homozygotes pour des mutations de MYOC (59). Mais MYOC lui-méme peut étre impliqué dans
le glaucome congénital primitif, puisqu’il a été retrouvé chez un patient présentant un réel
glaucome congénital. Ce patient présentait une mutation hétérozygote pour CYP1B1 associé a
une mutation hétérozygote de MYOC (60). Aussi il a méme été retrouvé dans une famille

chinoise que des mutations homozygotes de MYOC engendrent un glaucome congénital (61).

Un autre géne, FKHL 7 situé sur le chromosome 6p25, a également été récemment

identifié comme étant lié a d’autres glaucomes par anomalies du développement (2, 10, 62).
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La génétique des dysgénésies du segment antérieur comme l’anomalie de Peters, le

syndrome de Reiger et I'aniridie a une hérédité autosomique dominante a pénétrance

incomplete. Ainsi:

Pour le glaucome congénital associé a I’anomalie d’Axenfeld-Reiger, on a pu identifié

deux locus: REIG 1 situé sur 4p25 et REIG 2 en 13p14 (10, 51).

L’aniridie et I'anomalie de Peters, partagent la méme origine génétique, bien que
correspondent a deux phénotypes distincts, ils sont liés a une mutation sur le gene PAX 6
qui serait impliqué comme le gene CYP1B1, dans d’autres anomalies du segment
antérieur de I'eeil, ce géne est situé sur le chromosome 11p13 qui est également le siege
de tumeurs malignes urogénitales (néphroblastome, gonadoblastome, ou

mélanoblastome) (10, 48).

Les genes FOX1 et PITX2 sont les génes majeurs impliqués dans les dysgénésies isolées

du segment antérieur, des corrélations génotype-phénotype pouvant étre définies selon le type

de mutation (63, 64). Cependant, CYPT1B1 et PAX6 sont aussi impliqués dans les dysgénésies du

segment antérieur, PAX6 étant ceci dit responsable de malformations plus globales de I'eeil,

étant un géne majeur du développement de I'eeil (65, 66).

Selon une étude marocaine, les mutations CYP1B1 sont retrouvées dans 34% des cas de

glaucome congénital au Maroc (67). Et selon Hilal (24), la mutation du géne CYPIBI1 est

responsable de glaucome congénital dans 47,7% des cas, alors que le géne MYOC ne joue qu’un

role mineur.

Vi- PATHOGENIE DES GLAUCOMES CONGENITAUX :

La genése des glaucomes par anomalie de développement est liée a I'embryologie de

I'angle irido-cornéen et de la chambre antérieure et plus largement a celle du développement

céphalique et cervico- thoracique. Elle fait jouer a ce titre un réle clé mais non unique aux
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]
cellules mésenchymateuses de la créte neurale qui ont de trés grandes propriétés migratrices et

de différentiation (10).

La persistance plus au moins importante du mésoderme feoetal représente la principale
cause du glaucome congénital. Elle est liée a I'arrét du développement normal de I'angle irido-

cornéen par défaut d’ouverture.

Un défaut de migration des cellules de la créte neurale entrave en outre la genése du

segment antérieur et induit indirectement une anomalie de I'angle irido-cornéen.

Les expériences d'excision graduée de la créte neurale céphalique chez I'embryon de
poulet illustrent la corrélation entre le degré d'anomalie irido—gonio-cornéenne et la gravité de

|'atteinte de la créte neurale.

Ainsi, peut-on intégrer les dysgénésies irido-cornéennes dans le cadre des
neurocristopathies. Ce terme introduit par Bolande en 1974, désigne un groupe d'affections
ayant pour communauté d'origine une défaillance de la compétence biologique de créte neurale

(68).
Plusieurs hypothéses essayent d'expliquer le mécanisme pathogénique (10) :

= Persistance anormale dans l'angle de tissu mésenchymateux embryonnaire (membrane de
Barkan), empéchant a I'humeur aqueuse d'atteindre le canal de Schlemm: dysgénésie

trabéculaire, proposée par Otto Barkan.
C'est cette membrane, non confirmée histologiquement, que Barkan proposait
d'effondrer au cours de la goniotomie :

= Théorie de clivage anormal de I'angle de la chambre antérieure.

= Maumence annonce une théorie voisine: dysplasie de I'éperon scléral avec insertion
directe des fibres du muscle ciliaire sur le trabéculum entrainant I'écrasement du canal de

Schlemm au moment de leur contraction.
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La these de résorption du tissu mésodermique dans lI'angle (membrane cellophanique de
Barkan), a tendance a étre abandonnée en faveur de celle de l'absence de clivage iris-

trabéculum. Ce clivage s'effectue entre le quatrieme et le cinquiéme mois de la gestation (2).

Selon Anderson et Luise (1981-1983), les constatations histopathologiques rapportées

dans le glaucome congénital sont :

= Présence de fibres trabéculaires plus épaisses que la normale et sont comprimées surtout
a proximité du canal de Schlemm ou les espaces trabéculaires ont disparu.
= Encombrement de la substance fondamentale du trabéculum juxta canalaire par un
matériel amorphe et dense, imperméable aux globules rouges et probablement aussi a
I’humeur aqueuse.
= Le canal de Schlemm est généralement présent, mais il est le plus souvent collabé et
antérieur par rapport a sa position normale.
= Rareté des vacuoles intercellulaires qui bordent la paroi interne du canal de Schlemm.
= Développement excessif des proceés iriens.
= |nsertion indirecte de I'iris sur le trabéculum, mais laissant libre I’accés au Schlemm.
= Tendance des fibres du muscle ciliaire a s’insérer directement sur le Schlemm secondaire
a un développement incomplet de I'éperon scléral.
= Enfin, il n’y a pas de «<membrane» mais un tissu trabéculaire compacté et épaissi qui peut
donner illusion a la gonioscopie d’'une membrane.
Ces diverses anomalies sont d’'importance variable suivant les sujets, et selon I'importance de la
malformation; le glaucome va se développer plus au moins tét, le glaucome débute de facon
plus précoce sur des globes ayant des lésions plus prononcées, et plus le glaucome est précoce
plus il est grave (2, 51).
Enfin, la difficulté d’évacuation de I'humeur aqueuse secondaire aux anomalies de I'angle
irido-cornéen est a I'origine d’une hypertonie oculaire qui entraine des modifications des autres

structures de I'ceil, constatées a I’examen clinique :

= La buphtalmie survient parce qu'a la naissance, la coque cornéo sclérale est encore
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capable de distension élastique sous l'influence de la pression intra oculaire élevée.

Cette propriété persiste jusqu'a I'dge de 3 ans.

= Cette distension intéresse de facon harmonieuse aussi bien la cornée, le limbe et la

sclere.

= La cornée est augmentée de taille et présente des ruptures de Descemet, ces
vergetures sont horizontales et s'accompagnent de regénérescence de I'endothélium.
Ce dernier peut reconstituer une nouvelle Descemet en réalisant des saillies ou
cordages brillants adossées a la face postérieure de la cornée ou traversent librement
la chambre antérieure, par ces ruptures endothélio-descemetiques, I’lhumeur aqueuse

va pénétrer dans le stroma cornéen et opacifier la cornée.

» Le limbe est distendu, se traduit par une zone bleutée, large de 4 a 5mm qui

compliquera la localisation per-opératoire des structures sous jacentes.

» La distension du globe se manifeste, au niveau de la sclére par un amincissement qui
laisse transparaitre l'uvée et donne une teinte bleuitre au segment antérieur. Des

staphylomes peuvent apparaitre.
= Etirement des proces ciliaires et de la zonule avec possibilité de luxation du cristallin.

L'hypertonie oculaire va entrainer une ischémie du nerf optique car le gradient qui existe entre la
pression des capillaires nourriciers de la papille optique et la pression intraoculaire va se faire au

détriment du capillaire qui va étre écrasé, d’ou une atrophie progressive du nerf optique (2, 51).
Ainsi, la déficience visuelle dans le glaucome congénital peut étre attribuée aux :

* Atteintes cornéennes;
* Erreurs de réfraction;

* A la neuropathie optique.
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VII-CLASSIFICATION DES GLAUCOMES CONGENITAUX :

La date de survenue de I'hypertonie oculaire dans la vie de I'enfant détermine l'aspect

clinique et permet de distinguer:

* Le glaucome congénital: c’est la classique buphtalmie du nouveau-né et du nourrisson,
lié a la distension rapide d'une sclere encore extensible. Il survient avant la naissance ou

pendant les trois premiéres années de vie.

* Le glaucome juvénile, survenant entre 3 et 40 ans, plus rare et de découverte plus tardive

car évoluant a bas bruit sans modifier I'aspect extérieur de I’ceil.

En revanche, Il est difficile d’avoir 'unamnité parmi les auteurs quant a une classification
idéale et unique. Ainsi, la classification de Johnston (68), reposait sur le role des crétes neurales

mésencéphaliques dans la formation de I'angle irido-cornéen et se groupait en 4 entités :

- Anomalie de formation : Cyclopie.
- Anomalie de migration: glaucome congénital, emryotoxon postérieur, syndrome
d'Axenfeld, anomalie de Rieger, aniridie, syndrome de Peters, syndrome de Meckel,

sclérocornée.
- Anomalie de prolifération: atrophie essentielle de l'iris, syndrome de Chandler,

syndrome de l'iris naevus.
- Anomalie de différenciation: dystrophie polymorphe postérieure.

D'autre part, Hoskins et Shields ont proposé une classification anatomique des

glaucomes congénitaux en fonction des degrés d'atteinte des différentes structures (48, 49).

-Les trabéculo-dysgénésies isolées: glaucome congénital primitif;

-Les trabéculodysgénésies associées a des anomalies oculaires: glaucomes par anomalie

de développement:

. Soit cornéo-dysgénésies (embryotoxon postérieur) ;
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- Soit trabéculo-irido-dysgénésies (aniridie, ectropion congénital de I'épithélium
pigmenté).
. Soit trabéculo-cornéo-irido-dysgénésies centrales (syndrome de Peters) ou

périphériques (syndrome d'Axenfeld et Rieger).

- Les glaucomes congénitaux liés a des affections congénitales extra-oculaires :

Neurofibromateuse de Recklinghausen, syndrome de Sturge-weber-Krabbe, syndrome de
Lowe, syndrome de Marfan, syndrome de weil-Marchesani, mucopolysaccharidoses, embryo-

foetopathies, tumeurs.

La classification la plus récente est celle de Chandher (69), elle permet de subdiviser le

glaucome congénital en deux catégories. Il convient de distinguer (10) :

* Les glaucomes congénitaux primitifs, eux-mémes, isolés ou associés a d'autres

anomalies oculaires et ou générales.

= Les glaucomes secondaires a une inflammation, un traumatisme ou une tumeur intra
oculaire, I'obstacle siege ailleurs, sur la voie de circulation et de I'écoulement de I'humeur

aqueuse.

VilI- DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS:

Les diagnostics différentiels du glaucome congénital sont plus théoriques que réels car il
est difficile de se tromper. Ce sont les autres causes de photophobie et de larmoiement:
obstruction des voies lacrymales; les mégalocornées et les opacifications de la cornée
secondaires a une dysgénésie du segment antérieur pour lesquelles il faut de toute facon

mesurer la pression oculaire.
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1-Sténose congénitale des voies lacrymales:

Chez le nourrisson, I'imperméabilité lacrymo-nasale est liée a un obstacle congénital sur
les voies lacrymales dans leurs portions verticales (valvule de HASNER). Le diagnostic se fait par
I’interrogatoire. Les symptomes associent un larmoiement qui n’est jamais clair, généralement
unilatéral, apparu deés la naissance, chronique, permanent, avec de fréquents épisodes de
surinfection. Ces conjonctivites ou pseudo-conjonctivites sont volontiers concomitantes des
infections rhino-pharyngées. Elles disparaissent a I'instillation d’antiseptiques ou d’antibiotiques
et recommencent a leur arrét. L’amélioration spontanée au cours de la premiére année de vie est

fréquente, favorisée par des massages du sac lacrymal (70).

2- Mégalocornée congénitale:

Par définition, et alors qu’une buphtalmie a été éliminée, la mégalocornée se caractérise
soit par une cornée de taille adulte, soit par une cornée d’'un diameétre horizontal supérieur a

13mm a I'age de 2 ans (37). Des mégalocornées allant jusqu’a 20mm ont été décrites.

C’est une affection bilatérale et symétrique, correspondant a une augmentation de la
taille de la cornée. Celle-ci demeure parfaitement claire et il n’y a pas d’cedéme de cornée. Le

tonus oculaire est normal, ainsi que I’excavation papillaire.

La mégalocornée reste avant tout un diagnostic d’élimination du glaucome congénital et

de toutes ses étiologies.

C'est une maladie héréditaire récessive liée au chromosome X, touchant les garcons dans
90% des cas, son origine physiopathologique n'est pas élucidée: maladie autonome ou glaucome

congénital fruste spontanément régressif par maturation du trabéculum.

Plusieurs éléments cliniques la distinguent du glaucome congénital:
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= Absence de dégradation de la fonction visuelle, de trouble cornéen, de vergetures de la
Descemet, de distension du limbe, d'excavation papillaire et bien entendu d'hypertonie

oculaire.

= Augmentation isolée du segment antérieur de I'eeil avec exagération de la convexité

cornéenne et large bande ciliaire en gonioscopie.

Son pronostic est, a priori, favorable a condition d’une surveillance annuelle et a vie du

tonus oculaire car l'apparition insidieuse d'une hypertonie oculaire est possible.

La mégalocornée congénitale ou mégalophtalmie antérieure congénitale est, en fait, le

seul diagnostic différentiel possible du glaucome congénital (34, 36).

3- Glaucomes secondaires de |I’enfant:

3-1- Les embryo-feetopathies

3-1-1- Rubéole congénitale:

L'atteinte oculaire survient lorsque la mére a contracté la rubéole au cours des 3 premiers
mois de sa grossesse. La survenue d'un glaucome congénital, le plus souvent unilatéral, est rare
(1 %) et s'integre dans un ensemble de lésions oculaires évocatrices d'une rubéole congénitale

avec:
- Microphtalmie pouvant masquer l'augmentation progressive du diamétre cornéen.

-Des opacités cornéennes parfois régressives, mais génant la prise du tonus oculaire et

I’examen de la papille.

-Paradoxalement, la cataracte, trés fréquente dans la rubéole congénitale, ne coincide pas

avec le glaucome qui correspond a une atteinte plus tardive.
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Lorsque le fond d’eil est accessible, I'aspect poivre de sel de la rétine conforte le
diagnostic de rubéole congénitale d’autant qu’il s’y associe un syndrome polymalformatif

(cardiopathie, surdité, retard psycho moteur).

Le caractére transitoire de I’hypertonie oculaire a été constaté, faisant supposer un
obstacle inflammatoire ou pigmentaire plus qu’une anomalie trabéculaire dans la genése du

glaucome.

Sur le plan thérapeutique, il convient donc de retarder un geste chirurgical car la

normalisation tentionnelle peut survenir spontanément (34, 36).

3-1-2-Toxoplasmose congénitale :

Bien qu’une hypotonie aboutissant a une atrophie du globe soit plus habituelle, une

hypertonie oculaire peut succéder a une uvéite feetale sévére.

3-2- Les tumeurs congénitales ou néonatales

3-2-1- Le rétinoblastome :

Une hypertonie oculaire avec buphtalmie peut étre la circonstance de découverte d'un
rétinoblastome déja évolué, ayant envahi la totalité de la cavité vitréenne et méme l'angle irido-

cornéen (34, 36).

3-2-2 - Le xantho-granulome juvénile:

Appelé encore noevo-xantho-endothéliome de l'iris, c'est une tumeur histiocytaire
unilatérale du nourrisson caractérisée par des nodules iriens jaune-abricot et des hyphémas
récidivants, responsables de glaucome secondaire. La tumeur irienne peut précéder ou
accompagner les éléments xanthomateux cutanés, c'est une tumeur bénigne spontanément
régressive, qui peut laisser des séquelles oculaires graves malgré les tentatives thérapeutiques

(radiothérapie, corticothérapie générale, chirurgie) (34, 36).
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3-2-3- Le médullo-épithéliome ou diktyome :

C’est une tumeur extrémement rare, survenant de facon quasi-obligatoire avant I'age de

5 ans et développée aux dépend du corps ciliaire.

Elle ne se manifeste qu'exceptionnellement par une néoformation siégeant au niveau du
corps ciliaire, visible a I'examen clinique, mais le plus souvent par une cataracte localisée, une
lyse localisée du cristallin, un glaucome avec buphtalmie, des hémorragies vitréennes
subintrantes. Le diagnostic est trop fréguemment une découverte de I'examen

anatomopathologique (34, 36).

3-3-Le glaucome de I'aphaque :

Son incidence est de 12% dans la chirurgie de la cataracte congénitale, sa fréquence a

beaucoup diminuée avec les nouvelles techniques chirurgicales.

Les facteurs de risque sont représentés par I'dge de la chirurgie précoce inférieur a 10

jours ou jusqu’a un an pour certains auteurs, et I’association a une microcornée.

La pathologie de ce glaucome n’est pas encore claire, il peut s’agir d’une réaction
inflammatoire excessive survenant sur ces yeux encore immatures ou bien secondaires a

certains types de cataractes associées a des anomalies de structure angulaires (71).

IX- FORMES CLINIQUES:

1-Trabéculodysgénésies isolées :

1-1- Le glaucome congénital primitif classigue:

Affection autosomique récessive dont la fréquence est de 1/15000 a 18000 naissances
en occident, et 1/2500 naissance au moyen orient (Arabie Saoudite). Présent dés la naissance

dans un tiers des cas, apparaissant au cours de la premiére année de vie.

104



Glaucomes congénitaux

1-2- Le glaucome juvénile :

On parle habituellement de glaucome juvénile entre 3 et 15 ans; plus tot (avant 3ans), il

s’agit d’une pathologie rare toujours grave car de diagnostic tardif.

Il représente 1,5% des glaucomes, sa fréquence est plus élevée chez le mélanoderme,

chez qui il survient plus précocement et sous une forme plus agressive.

Il survient dans un contexte familial puisque il s’agit d’'un glaucome héréditaire
autosomique dominant par atteinte du gene GLC 1A sur le bras long du chromosome 1. On

retrouve ainsi plusieurs membres de la famille atteints et traités, a chaque génération (41).

C’est un glaucome qui évolue a bas bruit qui n’a aucune chance d’étre reconnu par un
examen systématique du TO en raison de la difficulté de sa mesure chez I’enfant et de I’absence
de distension du globe. Le diagnostic ne sera posé que sur I'observation par les parents d’une
fatigue visuelle, de maladresse, d'un fléchissement scolaire en rapport avec le déficit
campimétrique témoignant d’un glaucome déja tres évolué avec une large excavation papillaire.
Ceci souligne, une fois de plus la nécessité d’'un examen ophtalmologique complet chaque fois
gu’un enfant vient consulter pour un trouble visuel qu’il serait facile et hatif de mettre sur le

compte d’une amétropie (34).

Le traitement du glaucome juvénile est essentiellement chirurgical. Au-dela de la baisse
de la PIO, qui doit étre la plus basse possible, I’enjeu est de préserver la vision a long terme; un

objectif capital compte tenu de I’espérance de vie.

Mais le traitement médical malgré ses difficultés, et ses limites, ne doit pas étre négligé.

Il est nécessaire d’hypotoniser médicalement le globe oculaire avant I’acte chirurgical.
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2- Les trabéculodysgénésies associées:

2-1- Les anomalies de migration :

Ce groupe d'affection est considéré comme résultant d'une anomalie de migration des
cellules de la créte neurale mésencéphalique, appelées autrefois syndrome de clivage de la

chambre antérieure.

Elles ont toutes pour dénominateur commun la survenue plus ou moins précoce d'une

hypertonie oculaire, elles incluent:

2-1-1-Trabéculodysgénésies périphérigues

a- L'embryotoxon postérieur :

C’est une dysgénésie du segment antérieur a minima caractérisée par la présence d’un
anneau blanc luisant rétro-cornéen paralléle au limbe, présent sur toute, ou une partie de la

circonférence cornéenne.

Cette ligne réalise un bourrelet arqué irrégulier situé entre 0,5 et 2mm en dedans du

limbe.

Il est la conséquence d’un épaississement de I'anneau de Schwalbe qui apparait ainsi
positionné de facon trés antérieure, et de ce fait visible a la lampe a fente. Cette anomalie banale
justifie cependant une surveillance réguliere du tonus oculaire car elle est un facteur de risque
du glaucome précoce. Un tel glaucome avant I’dge de 2 ans entraine des signes classiques du
glaucome congénital: buphtalmie, cedéme voire une opacification de cornée. Au dela de cet age
il n’y aura pas de modifications de I’architecture oculaire, et le diagnostic est fait sur I'apparition

d’une excavation papillaire et sur I’'augmentation du tonus oculaire(52).

L'embryotoxon postérieur a été reconnu comme un marqueur trés important du
syndrome d'Alagille ou une ligne de Schwalbe proéminente est observable dans 90 % des cas et

dans 77 % des cas, on observe aussi des bandelettes iriennes. Ces marqueurs oculaires sont
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capitaux pour le diagnostic précoce d'un syndrome d'Alagille et pour l'institution d'un traitement

de cette affection (31).

b- Le syndrome d'Axenfeld : (Photo8)

C’est une anomalie héréditaire autosomique dominante et bilatérale décrite par Axenfeld
en 1920, associant un embryotoxon postérieur a des adhérences irido-cornéennes formant des

ponts de tissu irien entre la base de I'iris et I'embryotoxon postérieur.

C’est une iridocornéodysgénésie dans laquelle le glaucome est présent dans 50% des cas,
elle se manifeste le plus souvent dans I'enfance ou l'adolescence et se présente donc comme un

glaucome juvénile.

Il serait lié a des goniosynéchies ou a des anomalies de développement du trabeculum

et/ou du canal de Schlemm, I’iris est normal ou peu altéré (10).

c- L'anomalie de Reiger :

C’est une dysgénésie du segment antérieur dans laquelle les caracteres de I’embryotoxon

postérieur et de 'anomalie d’Axenfeld s’associent a une hypoplasie irienne.

Cette anomalie est toujours bilatérale mais parfois asymétrique, avec un glaucome

associé dans la moitié des cas.

Dans le syndrome de Reiger, des anomalies systémiques sont associées, a savoir des

anomalies dentaires, faciales, osseuses ou cardiaques.

Le glaucome se développe chez 50 a 60% des patients atteints du syndrome de Reiger

31).

Le glaucome est sévere et difficile a traiter en raison des anomalies de I'angle irido-
cornéen, seule une intervention filtrante est souvent la seule ressource thérapeutique et ses

résultats sont souvent décevants(2).

L’hérédité de I'anomalie d’Axenfeld-Reiger est autosomique dominante, avec des

mutations des génes FOX 1 et PITX2 (72).
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d- L'aniridie: (Photo 9)

C’est une pathologie sévére qui associe I'absence de I’iris qui est réduit a une simple

collerette, a un glaucome et une cataracte.

Le pronostic fonctionnel est conditionné par I’hypoplasie fovéale et la pathologie
limbique responsable de néo vascularisation cornéenne périphérique et d’opacification de la

cornée.

L’aniridie est la conséquence de l'atteinte du gene PAX 6, selon une transmission

autosomique dominante (73). Cette atteinte peut étre :

= Soit génétique isolée, c’est-a-dire la conséquence de mutations du géne PAX 6,
lesquelles peuvent étre tres diverses et entrainer non seulement un phénotype d’aniridie,

mais aussi d’autres types de malformations oculaires (74).

= Soit la conséquence d’une micro délétion en 11p13, région du chromosome 11ou se
situe le gene PAX6, ou les genes adjacents a PAX6 peuvent aussi étre emportés dans la
délétion. Dans ce cas, il faut toujours rechercher un gonadoblastome, une ambiguité
sexuelle, ou un néphroblastome par échographie abdominale: Syndrome de WAGR(31,

34, 36) .

Le glaucome de I’aniridie, présent dans 50 a 75% des cas, n’est pas en régle un tableau
séveére avec buphtalmie et cedeme de cornée, mais un glaucome a bas bruit apparait dans
I'enfance ou l'adolescence et son évolution n’est pas toujours enrayée par l'instillation de collyres

hypotonisants locaux et peut imposer une intervention chirurgicale fistulisante.
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Photo 8: Anomalie d’Axenfeld (52)

Photo 9: Aniridie associée a une cataracte

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)
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e- Microcorie congénitale :

C’est une irido-trabéculo-dysgénésie bilatérale consistant en une absence partielle ou
totale du muscle dilatateur de I'iris. Sa transmission se fait selon un mode autosomique

dominant.

Cliniqguement elle se manifeste par une photophobie en raison d’une transparence
anormale de liris, des céphalées d’origine accommodative, d’'une héméralopie, d’une baisse

progressive et marquée de I’acuité visuelle, avec parfois un nystagmus.

Le glaucome existe dans 30% des cas, il est caractérisé par une PIO tres élevée. Les
altérations du disque optique sont difficiles a évaluer, en raison de I'impossibilité de dilater. Le

champ visuel souvent rétréci, et lui-méme délicat a réaliser (2).

f- Hypoplasie de ['iris :

Cette affection souvent bilatérale et symétrique se transmet selon un mode autosomique

dominant avec une pénétrance élevée et une expressivité variable.

L’hypoplasie du stroma irien est marquée et diffuse, et donne aux yeux un aspect
sombre, gris ou marron. La collerette est en général peu visible, ainsi que les cryptes mais la

pupille, unique est normalement centrée.

Pres de 70% des sujets atteints ont un glaucome qui survient plutét au cours de

I’adolescence ou chez I’'adulte jeune (2).

g- L'ectropion congénital de I'épithélium pigmenté a l'iris:

C'est une anomalie rare, en général unilatérale, caractérisée par la présence de

I’épithélium pigmenté irien sur la totalité ou une partie de la face antérieure du bord pupillaire.

Le glaucome, tres fréquent survient apres I'age de 3 ans et constitue donc un glaucome

juvénile, dont la recherche doit étre systématique devant tout ectropion congénital de l'uvée.

On peut noter une dysgénésie de I'angle avec insertion antérieure de I'iris a la partie

moyenne du trabeculum avec parfois atrophie de I'iris. La pupille est ronde en général (10).
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D'autres lésions oculaires peuvent étre associées: un ptosis, un syndrome d'Axenfeld-

Reiger ou des signes oculaires de neurofibromatose de Recklinghausen (34).

2-1-2-Trabéculodysgénésies centrales :

a- La sclérocornée congénitale : (Photo 10)

Le plus souvent autosomique récessive, elle constitue une dysgénésie majeure, du
segment antérieur. Elle est bien reconnaissable par I'aspect d'une discréte microcornée blanche
sillonnée d'anses vasculaires radiaires. Elle s'accompagne toujours d'une dysgénésie de l'angle

entrainant une hypertonie oculaire plus ou moins précoce et grave (34).

b- Le syndrome de Peters : PETER | ( Photo 11)

C'est une affection autosomale récessive souvent bilatérale dans 80% des cas qui résulte
d'une migration anormale des cellules de la créte neurale avec arrét de développement des

structures de la chambre antérieure.

La lésion principale est une absence de développement de la membrane de Descemet et
de I'endothélium au centre de la cornée. Il en découle une opacification de la cornée centrale
avec synéchies irido-cornéennes partant de la collerette irienne et venant au contact de l'opacité

cornéenne centrale.

La chambre antérieure est généralement étroite, parfois méme virtuelle, aboutissant a

I'accolement d'un cristallin parfois cataracté.

Le glaucome est présent dans 50 a 70% des cas, il est diagnostiqué souvent deés la
naissance (31,34) entrainant une buphtalmie qui contraste avec la microphtalmie relativement

fréquente dans cette anomalie et de pronostic chirurgical réservé (48).

Il est décrit une association syndromique dénommée « Peters plus» dans laquelle des
anomalies oculaires que nous venons de décrire s’associent a des anomalies
systémiques(sténose de la valve aortique, nanisme, retard mental, dysmorphie faciale, fente

palatine, anomalies génito-urnaires, agénésie du corps calleux et une hydrocéphlie) (75, 76).
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La génétique a bien identifié le gene responsable de ce syndrome, puisque la plupart des

sujets atteints sont homozygotes pour une mutation de I'intron 8 du géne B3GALTL (77).

c- L'anomalie de Von Hippel : PETER |l (Photo 12)

Elle constitue un degré malformatif de plus par rapport au syndrome de Peters, puisque
le stroma est absent au centre de la cornée qui est souvent réduite a ce niveau a un épithélium
d'origine épiblastique et a quelques lames stromales d'ou le terme impropre de kératocOne

postérieur donné parfois a cette anomalie.

Le glaucome y est constant et il est d’'une physiopathologie double: blocage pupillaire et
malformation trabéculaire. Le pronostic fonctionnel est extrémement compromis, et le glaucome

est difficilement réglé par une chirurgie filtrante seule et la greffe de cornée trés aléatoire.

d-Le staphylome congénital antérieur :

Forme extréme du défaut cornéen postérieur. C’est une anomalie trés rare d’aspect plus
ou moins monstrueux, avec une cornée ectasique, vascularisée, bleuatre, facilement
transilluminée, une absence totale de chambre antérieure, et une hypertonie souvent majeure

dont le traitement chirurgical difficile (2).
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Photo 10: Sclérocornée congénitale (52)

Photos 11: Anomalie de Peters (52)
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Photo 12: Anomalie de Von Hippel (52)
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2-2- Anomalies de prolifération:

Un second groupe d'affection est rattaché a des anomalies de la prolifération des cellules
de la créte neurale mésencéphalique comme le syndrome irido-cornéo-endothélial, ou de leur

différenciation comme la dystrophie polymorphe postérieure de la cornée.

L’atteinte de I'endothélium cornéen est prédominante et I'hypertonie oculaire inéluctable.

2-2-1- Le syndrome irido-cornéo-endothélial: (ICE)

Il s'agit d'une anomalie primitive de I'endothélium cornéen. Les cellules endothéliales
proliférent de facon anormale avec migration dans I'angle et sécrétion de collagene, ce qui est

responsable de glaucome par obstruction de I’angle.
Ilinclut :

= L'atrophie essentielle progressive de l'iris (atrophie, correctopie, ectropion uvéal).

= Le syndrome de Chandler : forme trés atténuée de la précédente mais avec un cedeme
cornéen constant.

= Le syndrome de Cogan-Reese: caractérisé par un nodule pigmenté bénin de I'iris avec
des éléments identiques au syndrome de Chandler.

= Le syndrome naevique irien: lorsqu’on est en présence non pas de nodules iriens mais

de naevi diffus.

Le début de cette maladie est inconnu. Mais elle devient symptomatique ou diagnostiquée chez
les jeunes adultes de 20 a 30 ans ou vers la quarantaine. Cette affection est unilatérale. Elle n'est
pas familiale et touche 2 femmes pour 1 homme, elle s'observe exclusivement chez les

caucasiens (31).

Les caractéristiques essentielles du syndrome ICE sont des anomalies cornéennes
endothéliales, des synéchies antérieures périphériques, un glaucome unilatéral, un degré

variable d'atrophie irienne et de formation de déhiscences iriennes, ainsi que des nodules iriens.
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L’hypertonie oculaire qui en résulte peut étre trés importante car la membrane fibro-
cellulaire forme des goniosynéchies et participe en se contractant a la constitution de

correctopie et des trous iriens.

2-2-2- Dystrophie polymorphe postérieure (DPP) :

C'est une affection bilatérale, héréditaire, autosomique dominante qui résulte d'une
différenciation incompléte des cellules endothéliales cornéennes. Une membrane collagene,
sécrétée par cet endothélium anormal, recouvre une membrane de Descemet de type feetal et

envahit I'angle et l'iris avec hypertonie oculaire (23).

3- Les glaucomes infantiles liés a des affections congénitales:

3-1- Glaucome phacogene:

Le glaucome est di a un blocage pupillaire en rapport avec un cristallin ectopique ou

trop sphérique du fait de la déficience de ces amarres zonulaires.

3-1-1- Syndrome de Marfan

C'est une affection autosomale dominante, diagnostiquée dans I'enfance, caractérisée par

des anomalies cardio-vasculaires, ostéo-articulaires et oculaires.

L'ectopie bilatérale des cristallins, parfois associée a une microsphérophakie, est présente
dans 50% des yeux dés I'dge de 5 ans. Elle est due a une faiblesse des fibres zonulaires qui sont
normales dans leur composition et leur disposition et dont l'insertion est anormale tant au
niveau des proces ciliaires dysplasiques qu'a I'équateur cristallinien ou leur point d'ancrage est

plus étroit.

Le glaucome complique I'ectopie du syndrome de Marfan dans environ 8% des cas et dans
un tiers des cas il s'agit d'un blocage pupillaire par subluxation du cristallin. Dans ce cas,
I'exérése du cristallin subluxé est impérative et met a l'abri des complications ultérieures

(luxation antérieure et postérieure) (23).
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Le glaucome du syndrome de Marfan n’est pas toujours d’origine cristallinienne. Des

anomalies angulaires ont été décrites.

= Quantité anormalement élevée du tissu mésodermique.
= Nombreux trabécules iriens.

= |nsertion antérieure des fibres méridiennes du muscle ciliaire (2).

3-1-2- Syndrome de Weil- Marchesarii :

C'est une affection congénitale rare (1%.) qui associe une microsphérophaquie a des

anomalies somatiques en contre type de celles du syndrome de Marfan (brachymorphie).

La brachymorphie associe un nanisme avec un aspect trapu, une hypertrophie des

masses musculaires et une rigidité articulaire.

Le syndrome oculaire est représenté essentiellement par la microsphérophakie. Elle est

en grande partie due a une faiblesse zonulaire excessive.

Le cristallin est arrondi et de petite taille, et le diameétre antéropostérieur est augmenté

expliquant I'étroitesse de la chambre antérieure a sa partie centrale.
Ces anomalies expliquent I’hypertonie oculaire (23).

Le glaucome dans le syndrome de Weill-Marchesani est essentiellement phacogene, ces
mécanismes sont essentiellement représentés au début par des épisodes de blocage pupillaire

avec crise d’hypertonie aigue par fermeture de I’angle.

Le traitement du glaucome repose sur la trabéculectomie associée a une phako-exérese.

3-1-3- Homocvstinurie:

L'homocystinurie est une affection héréditaire autosomale récessive; due a un déficit en
cystathionine synthétase. Elle est en tous points proche du syndrome de Marfan; tant dans ses
anomalies squelettiques qu'oculaires. Il s'y ajoute un retard mental toujours accentué et surtout

des thromboses artérielles et veineuses (23).
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3-2-Angiomateuse encéphalo-trigeminée de Struge WethCrabe : (Photo13-14)

Le syndrome de Sturge-Weber-Crabbe, ou angiomatose encéphalo-trigéminée, est une
phacomatose due a une anomalie de développement embryonnaire des structures neuro-

ectodermiques.

Cette affection congénitale rare (1/10000 naissance), de survenue sporadique, réalise
une triade associant: Un angiome plan trigéminé de la face uni ou bilatéral, un angiome méningé
siégeant du méme coté que I’hémangiome facial et un hémangiome choroidien retrouvé dans un

tiers a la moitié des cas.

Le glaucome est présent dans 30% des cas (78), le plus souvent unilatéral et homolatéral
par rapport a I’angiome cutané, en général précoce, modéré et sans buphtalmie se traduisant
par un cedéme cornéen mais il peut survenir plus tard au cours de I’évolution de I'affection y

compris chez I'adulte jeune (10, 79).

Environ 30% des patients avec un syndrome de Sturge-Weber-Krabe développent un glaucome

dont 60% avant I’age de 2ans et 40% aprés 2ans et chez I'adulte jeune (80).

Cette triade a d’abord été décrite par Sturge en 1879 puis Weber en a décrit les signes
radiologiques en 1922. Elle peut étre incompléte et d’aprés Reese, il faut au moins deux facteurs

pour établir le diagnostic de Sturge-Weber (81).

L’hypertonie peut étre due a une géne au retour veineux, a la présence de vaisseaux

anormaux dans I’angle, a ’hémangiome choroidien lui-méme (82).

Le traitement médical peut suffire mais si le traitement chirurgical devient nécessaire,

celui-ci est difficile avec risque de récidive élevé (83).
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Photo 13: Angiomateuse de Sturge Weber Krabe

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)

Photo 14: Glaucome de I’'angiomateuse de Sturge Weber Krabe

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)
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3-3- Maladie de Von Reklinghausen :

La neurofibromatose de type 1, est la plus fréquente des maladies a transmission
autosomique dominante, d’expression tres variable, son incidence est de 1/3000 a 1/3500
naissance. Le géne de la neurofibromateuse de type 1 est nommé géne NF localisé sur le

chromosome 17q11.

Elle associe: des taches cutanées "café au lait", des neurofibromes des nerfs

périphériques et/ou du systéeme nerveux central et une dysplasie osseuse,

Sur le plan oculaire, la neurofibromatose peut atteindre pratiquement tous les tissus de

I’ceil a I'exception du cristallin et du vitré, ainsi, on peut avoir (84) :

Un gliome du nerf optique, qui est la complication la plus fréquente.

- Des lésions choroidiennes hamartomateuses (30 a 50% des cas).

- Des nodules pigmentés sur [Iiris : nodules de Lish (Photo15-16), pathognomoniques,
n’entraient aucun trouble sur la vision.

- Ptose palpébrale isolée (9%) ou associée a un neurofibrome palpébral ou orbitaire dans 50%
des cas.

- Anomalie de convergence.

- Glaucome congénital qui peut se voir dans 0.5% des cas, souvent associé a un neurofibrome

plexiforme palpébral.

Le glaucome est précoce, de type congénital avec buphtalmie unilatérale. Il est associé a un
névrome plexiforme dans 50% des cas, et résulte comme lui d'un processus tumoral: blocage de

I'angle par prolifération de la gaine de Schwann des nerfs ciliaires (85, 86).

Le traitement médical hypotonisant est rarement suffisant et doit étre relayé par la chirurgie.
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Photo 15: Nodules iriens de Lisch

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)

Photo 16: Nodules iriens de Lisch (fort grossissement)

(Collection du service d’ophtalmologie du CHU de Mohammed VI Marrakech)
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3-4- Syndrome de Pierre-Robin

Décrit en 1923. C’est une neurocristopathie constituée d'une micro-rétrognatie avec

division vélo-palatine, glossoptose et détresse respiratoire.

La myopie forte y est tres fréquente mais exceptionnellement I'aspect de gros yeux peut

étre en rapport avec un authentique glaucome congénital.

Son traitement chirurgical doit tenir compte des problémes anesthésiques liés a la

glossoptose et aux troubles cardio-respiratoires (87).

3-5- Syndrome oculo-cérébro-rénal de Lowe :

Il a été décrit en 1952, cette affection récessive liée au chromosome X est due a une

anomalie du métabolisme des acides aminés.

Elle se caractérise par une dysmorphie faciale, un retard psychomoteur et staturo-
pondéral, un rachitisme vitamino-résistant, une insuffisance rénale avec protéinurie, une hyper

amino-acidurie et déséquilibre phosphocalcique.

La cataracte congénitale partielle ou totale est quasi constante et associée dans 40% des

cas a un glaucome infantile (34, 48).

3-6- Maladie de Hurler ou mucopolysaccharidose de/pe 1 :

Elle est due a une anomalie caractérisée par un déficit en enzyme lysosomale (L-
iduronidase) entrainant I’accumulation intra et extra cellulaire des glycosaminoglycannes. Il en
résulte une surcharge des mucopolysacharides dans divers tissus: squelette, foie, rate, cerveau

et ceil.

La dysmorphie faciale est bien connue est décrite sous le terme de gargoylisme
assemblant une téte large, un nez aplati, des lévres épaisses, un cou tronqué et une cyphose.

L’arriération mentale est constante.

Les signes oculaires comportent des fines opacités punctiformes, cornéennes,

épithéliales et stromales n'entrainant ni photophobie, ni chute d’acuité visuelle.
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Le glaucome est di a 'accumulation dans le trabeculum de mucopolysaccharides et

survient progressivement a la fin de la premiére décennie (88).

3-7- Le syndrome de Robinstein-Taybi :

Décrit en 1963, il est caractérisé par un retard mental, un élargissement en spatule de la
phalange terminale du pouce et du gros orteil et une dysmorphie faite de nanisme,

microcéphalie, épicanthus, fentes palpébrales anti-mongoloides et macrognathies.

Quelques cas de glaucomes congénitaux dysgénésiques ont été rapportés (34, 48).

X - TRAITEMENT:

Le traitement du glaucome congénital et des divers autres glaucomes par anomalie de
développement est avant tout chirurgical. C’est une urgence absolue et I'opération doit étre
réalisée dans la foulée de I’examen sous anesthésie générale, parfois dés le premier jour de vie
si nécessaire. Seules les contre indications absolues a I’anesthésie avec risque vital (grande
prématurité, syndrome polymalformatif ...) font différer I'intervention. Certains auteurs opeéerent
les deux yeux en méme temps, en raison de l'urgence et afin d’éviter deux anesthésies

rapprochées.

1- But du traitement :

Le but du traitement dans le glaucome congénital est double :

= D’une part, il vise I’équilibre de la PIO par un traitement chirurgical et éventuellement
médical d’appoint afin de permettre une stabilisation, voir une régression de I’excavation
papillaire et ainsi une prévention de la détérioration ultérieure du nerf optique.

= D’autre part, le traitement vise le développement visuel de I’enfant par la correction
optique des emmétropies qui sont fréquentes dans les glaucomes congénitaux et par la

rééducation de I'amblyopie unilatérale par anisométropie.
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Il consiste a éliminer la résistance a I’écoulement de I’humeur aqueuse créée par les

anomalies de I'angle irido-cornéen en levant I'obstacle pré trabéculaire dysgénésique.

2- Moyens:

2-1- Le traitement médical:

Certains traitements médicaux utilisés chez I’adulte peuvent étre employés chez I’enfant,
méme si I'autorisation de mise sur le marché (AMM) n’est pas accordée, avec cependant des

précautions a prendre.

Le traitement médical peut étre le traitement de premiere intention dans un glaucome

peu sévére, mais le traitement chirurgical est souvent requis a terme.

Comme nous l'avons évoqué le traitement chirurgical en urgence d’un glaucome du
nourrisson est indispensable, mais il peut étre utile de proposer, en attendant la chirurgie, une
thérapeutique locale soit de préparation pour une opération, soit comme appoint thérapeutique

a une chirurgie dont I'efficacité est insuffisante, ou parfois dans I’attente d’une réintervention.
On peut avoir recours aux :

-Bétabloquants : sont les plus utilisés, efficaces mais non inoffensifs, que I’on utilise a faible
dosage et avec accord du pédiatre. Le timolol a été le plus étudié chez le nourrisson, mais seul il

n’assure un bon contréle de la PIO que dans15 % des cas (2).

-Inhibiteurs de I'anhydrase carbonique : par voie locale il ne peuvent étre utilisé que pour de
courte durée, en revanche par voie systémique ils doivent nécessiter une adaptation de
posologie car ils sont parfois responsables de troubles électrolytiques, d’acidose métabolique,
léthargie et perte de poids. Leur usage local permet d’éviter ces multiples effets secondaires

(52).

—-Analogues de la prostaglandines: seraient peu efficaces, vraisemblablement en raison d’une

immaturité de la voie uvéo-sclérale et ils sont évités sur un terrain inflammatoire (52).
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—-Alpha 2 agonistes: sont contre indiqués chez le jeune enfant en raison du risque de léthargie,

de bradycardie, d’hypothermie, d’apnée et de somnolences séveres(50, 89).

La problématique d’un traitement médical chez I’enfant pose la problématique encore
plus aigue que chez I'adulte de la tolérance a long terme d’un traitement local, du fait de la
présence de conservateurs dans la plupart des collyres. Si chez I’adulte, on se pose la question
de I'état conjonctival a dix ans, qu’en est-il chez un enfant glaucomateux dont le traitement
devrait alors se poursuivre plusieurs dizaines d’années. C’est pourquoi I'option chirurgicale est

toujours préconisée (52).

2-2- Le traitement chirurgical :

Le traitement du glaucome congénital est chirurgical. Le but est d’arréter ou de prévenir

la détérioration du nerf optique, en abaissant la pression intra oculaire.

Les techniques chirurgicales sont nombreuses telles: la goniotomie, la trabéculotomie, la
trabéculectomie, la trabéculo-trabéculectomie et la sclérectomie profonde non perforante.
Parfois cette chirurgie est insuffisante, on aura recours dans ce cas au laser ou aux systémes de

drainages: tubes, valves et implants.

2-2-1- Méthodes chirurgicales:

Elles sont nombreuses:

a- La goniotomie :
La goniotomie a été introduite pour la premiére fois par Barkan en 1938, et la

présentation de cette technique a fait I'objet de nombreuses publications dans les années 1940

et 1950 (90, 91). Worst a redéfini la technique en 1964 (91).

Cette technique s’adresse aux trabéculodysgénésies pures sans autres anomalies
associées du segment antérieur et aux yeux dont les cornées sont encore parfaitement claires,

ce qui témoigne d’un glaucome peu évolué et modérément sévére.
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Elle consiste en une ouverture au niveau de I’angle de la membrane qui vient obstruer le
trabéculum, au moyen d’un couteau dédié sur 90°, I'opération pouvant étre répétée dans les
autres quadrants. Elle nécessite une lentille spécifique permettant la visualisation de I'angle et
une transparence cornéenne, pouvant étre améliorée en pré-opératoire par l'instillation de

glycérine, voire par un pelage de I'épithélium cornéen aprés application de I’alcool 70%.

En pratique, le chirurgien se positionne en temporal, car du fait de la saillie nasale, le
geste est plus aisé a réaliser. Les verres de visualisation directe de I’'angle sont nombreux : verre
de Barkan, verres de Swan, qui posséde un manche permettant leur maintien, la rectitude du
globe étant maintenue par I'aide et/ou par du fil de soie passé dans le muscle droit supérieur et
fixé au champ. La pupille est laissée en myosis. L’axe du microscope est positionné a 45° de la
verticale. Une paracentése limbique est effectuée, et une substance viscoélastique peut étre
injectée dans la chambre antérieure pour assurer son maintien (les goniotomes d’antan comme
le couteau de Worst étaient munis d’un systeme d’irrigation permettant d’injecter au cours de la

procédure du liquide dans la chambre antérieure.

Actuellement, on peut employer le couteau de Swan et Jacob, dont les deux bords sont
tranchants. Une alternative permettant d’éviter les ravages du temps sur les instruments de
microchirurgie, consiste tout simplement en ’emploi d’une aiguille de 25 gauges recourbée. Le
couteau ou l'aiguille est donc introduit dans la chambre antérieure et selon un plan paralléle a
I’iris, délicatement, presque en I'effleurant, I’angle est ouvert au tiers supérieur du trabéculum,
juste en arriére de la ligne de Schwalbe; une incision plus antérieure est inefficace et une incision
plus postérieure constitue une cyclodialyse responsable d’hyphéma et d’hypotonie séveére.
L’'instrument est alors retiré et l'intervention accomplie. Une suture cornéenne peut étre

nécessaire. Un traitement anti-inflammatoire et myotique post opératoire est requis.

L'enfant sort dés le lendemain de l'intervention avec une ordonnance de Pilocarpine 1% et
de collyres antibiotiques, sans aucun pansement. Le premier controle a lieu une semaine plus
tard. Le second, 15 jours, puis tous les trois mois, sur un enfant en état de veille ou tout au plus

calmé pendant un temps trés bref par une prémédication (atropine 0.1 mg/kg et midazolam
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(hypnovel) 0.5 mg/kg). La surveillance sera par la mesure du tonus oculaire et la longueur axiale

(92).

b- La trabéculotomie :

Introduite en 1960 par Smith et Burian, elle présente I'intérét de pouvoir étre pratiquée
lorsque la cornée est cedémateuse. Hoskin et Schaffer la préférent aprés I’dge de 3 ans ou bien
évidemment lorsque la transparence cornéenne ne permet pas la procédure de goniotomie, ou
encore en cas d’aniridie, I'absence de I’iris rendant beaucoup plus dangereuse pour le cristallin

la procédure de goniotomie (93).

Elle permet d’effondrer la paroi interne du canal de Schlemm, le trabéculum cornéo
scléral et éventuellement les formations prétrabeculaires réalisant une communication
permanente entre la chambre antérieure et le canal de Schlemm et améliorant ainsi la facilité

d’écoulement.

La trabéculotomie consiste en la réalisation apres ouverture conjonctivale d’un volet
scléral a base limbique a environ 2/3 de la profondeur de la sclére, jusqu’a canal de Schlemm
dont le repérage n’est pas toujours aisé; il se situe a la jonction de la zone sclérale et la zone
cornéenne; aprés avoir ouvert son toit au couteau 15° par exemple, le trabéculome (un droit, un
gauche) est introduit sans résistance dans le canal selon sa courbure, puis une rotation de 90°
est effectuée selon l'axe du manche, le trabéculome étant visualisé dans la chambre

antérieure(94). Le volet scléral est rabattu et la conjonctive est suturée.

Le succés de cette procédure (comme celui de la goniotomie) ne dépend pas des

phénomenes de la cicatrisation sclérale ni de la formation d’une bulle de filtration.

Une variante de la trabéculotomie instrumentale est celle pratiquée au moyen de
I’injection en pression d’une substance viscoélastique dans le canal de Schlemm, afin de rompre
son plancher, cette procédure permettant de limiter les risques d’hyphéma et la prolifération
fibreuse dans I'angle (cause d’échec chirurgical). Cette technique est présentée par Tamcelik et

Ozkiris comme plus efficace, puisque on retrouve un taux de succés de 91,3% pour la
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viscotrabéculotomie pratiquée sur 58 yeux de 34 patients alors qu’il n’est que de 68,6% pour la

trabéculotomie classique réalisée sur 51 yeux de 30 patients (95).

Cette intervention séduisante qu'elle soit dans son principe, nécessite une anesthésie
parfois longue chez un nouveau-né ou un nourrisson. De plus, il a été démontré que la
probabilité d'échec est plus grande pour une seconde trabéculotomie que pour la premiére, et

ceci d'autant plus que I'enfant est plus jeune (92).

c- La trabéculectomie :

La trabéculectomie, introduite par Carins en 1968, est devenue une chirurgie bien
codifiée et aisée dans le glaucome congénital d’autant plus qu’il s’associe souvent a des opacités

cornéennes.

C’est une intervention filtrante dont le but est de court-circuiter les voies d’évacuation de
I’humeur aqueuse et de créer une fistule en réséquant sous un lambeau scléral une portion du
trabéculum et du canal de Schlemm. Ce qui permet le passage de I’humeur aqueuse sous la

conjonctive et la capsule de tenon et forme une bulle de filtration.

C’est I'intervention de choix en cas d’cedéme cornéen ou de malformations associées du
segment antérieur (trabéculo-iridodysgénsies), destinée initialement au traitement du glaucome
chronique de I'adulte, elle fut ensuite appliquée au glaucome congénital. Elle a été proposée en
deuxiéme intention et actuellement, l'utilisation de la trabéculectomie en premiére intention
dans les glaucomes congénitaux graves a cornée trouble est tout a fait admise du fait des

risques d’échec primaires des autres procédures.

L’efficacité de la trabéculectomie requiert une chambre de filtration fonctionnelle, ce qui
peut étre compromis par les phénomeénes de cicatrisation, ce pourquoi l'utilisation d’anti-

métabolites a été proposée.
La technique chirurgicale (est décrite dans le chapitre Matériel et méthodes).

La technique de trabéculectomie n’est pas différente de celle de I'adulte, mais certaines

difficultés liées a la buphtalmie doivent étre connues :
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= Elle se heurte aux problémes de la cicatrisation rapide et souvent excessive des tissus
des jeunes enfants contenant un grand nombre de fibroblastes a I'origine de fermeture
précoce de la bulle de filtration et de récidive a distance de I’hypertonie oculaire. En effet,
La prolifération fibroblastique débute dés le second jour post opératoire, atteint son

maximum entre le troisieme et le sixieme jour pour disparaitre au douziéme jour.
Ces récidives rendent nécessaire I’emploi d’agents antimitotiques en per opératoire.

= La dissection du volet scléral sur cette sclere amincie est souvent tres délicate, et
I’ablation du bloc pré-trabéculaire comprenant un peu de cornée et de sclére adjacente

fragilise la région du limbe.

= Le repérage du canal de Schlemm: s’agissant d’un limbe distendu, il faut pousser en
avant la dissection sclérale jusque dans les premiéres lames cornéennes afin d’éviter la
hernie du corps ciliaire. La sclére fine et transparente apparait comme du tissu cornéen,
on aurait tendance a réaliser la trabéculectomie derriére cette zone transparente, c'est-a-
dire le limbe anatomique (épron scléral), ce qui entrainera une sortie du vitré et

I’incarcération du corps ciliaire a travers la trappe trabéculaire trop postérieure.

= Connaissant la forte pression intra oculaire, il convient de décomprimer lentement le

globe lors de I'incision trabéculaire, puis sectionner la hernie irienne.

= L’iris est souvent parcouru de vaisseaux dilatés qui peuvent saigner de facon imprévisible

et profuse au cours de la trabéculectomie.

L’instillation d’un myotique facilite I'iridectomie périphérique et diminue les risques de

hernie irienne (48, 96).

Son degré de réussite est important variant entre 66 et 78 % pouvant atteindre 90 %
aprés plusieurs chirurgies, mais elle nécessite dans la majorité des cas un traitement médical

d’appoint (9).
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d- La trabéculo-trabéculectomie :

Cette association est recommandée par quelques auteurs (Katan 1986, O’Connor 1994)
spécialement pour les glaucomes apparus avant I’dge de un an (Elder 1994) ainsi que pour le

Sturge Weber (14, 50) .

L’intérét de cette technique combinée réside en un espoir d’efficacité plus grande (non

prouvée) en agissant de deux facons différentes :
= |ntervention fistulisante pour la trabéculectomie.
= Suppression de la membrane de Barkan pour la trabéculotomie.

Certains considérent que I'on peut obtenir un succes chirurgical sans risque de récidive
de I'hypertonie en associant trabéculotomie et trabéculectomie. La technique comprend alors

deux temps :

Le premier est celui de la trabéculotomie: I'incision du canal de schlemm est latéralisée,
située juste en dedans du bord interne du volet scléral. Puis la trabéculotomie effectuée, on
procéde au deuxiéme temps, c’est-a-dire I'ablation d’un morceau de trabéculum a partir de
I'incision du canal et I'iridectomie périphérique, puis le volet scléral et la conjonctive sont

refermés(92).

e- La sclérectomie profonde non perforante :

La sclérectomie profonde a été décrite par Fiodorv et Koslov dans les années 80, elle a
ensuite été introduite en occident par Demailly en 1993 pour le traitement du glaucome a angle

ouvert de I'adulte.

Elle peut étre pratiquée en cas de cornée trouble, et I’absence d’ouverture de la chambre
antérieure diminue la survenue de complications per et post opératoires. La technique opératoire
consiste en la réalisation aprés le premier volet scléral a charniere limbique entre la moitié et les
deux tiers de I’épaisseur sclérale d’un second volet, jusqu’au canal de Schlemm dont il convient
de peler le plancher jusqu’a écoulement de I’humeur aqueuse. Le volet scléral est refermé par

deux points de sutures au nylon 10/0, et la conjonctive par des points séparés de vicryl 8/0.
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L’'usage d’anti métabolites (mitomycine) peut étre un adjuvant efficace lors des ré-

interventions (11, 50, 97, 98).

f- Les systémes de drainage:

Le but du traitement médical ou chirurgical du glaucome est d'obtenir une normalisation
tensionnelle et d'empécher I'apparition de déficits du champ visuel, ou de stopper la progression

d'un déficit déja présent (99).

Contrairement a tout autre procédé chirurgical, le succés de la chirurgie flltrante du
glaucome est lié a la limitation du processus de cicatrisation postopératoire nécessitant parfois
I'utilisation d'antimitotiques locaux. Ainsi, I'obstruction du site de filtration par une fibrose sous
conjonctivale expliquerait la réapparition d'une hypertonie oculaire aprés trabéculectomie ou
sclérectomie profonde. Les causes intra-oculaires d'échec comme I'obturation de l'orifice de

trabéculectomie par l'iris, le corps ciliaire, le vitré ou le cristallin sont moins fréquentes.

Malgré les traitements médicaux et chirurgicaux classiques. Nombreux sont les patients
présentant des glaucomes réfractaires pour lesquels [I'implantation d'une valve

antiglaucomateuse reste une solution thérapeutique.

La réaction fibroblastique de la conjonctive antérieure qui limite la libre diffusion de
I’humeur aqueuse dans les espaces sous conjonctivo-ténoniens est I’'un des principaux facteurs
d’échec de la chirurgie filtrante classique. L’'idée de Molteno en 1969 a été de dériver
directement I'humeur aqueuse depuis la chambre antérieure vers les espaces sous ténoniens
postérieurs en arriere de I’équateur du globe, la ot I’adhérence entre la sclere et la conjonctive
est moindre (100). Ce concept est a la base de la configuration de la plupart des implants

proposés aujourd'hui (101).

Les implants de drainage sont utilisés chez les patients présentant des glaucomes
réfractaires aprés échec de la chirurgie classique, cette solution est rarement satisfaisante chez

I’enfant.
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Les glaucomes congénitaux tardifs ou juvéniles, ceux du sujet mélanoderme, les
glaucomes secondaires a une uvéite, les glaucomes du syndrome irido-cornéo-endothéliaux, les

reprises chirurgicales sont potentiellement des glaucomes réfractaires.

Les valves sont des dispositifs implantables dont une extrémité est un tube débouchant
dans la chambre antérieure. Ce tube est placé dans un canal scléral pratiqué par tubérisation ou
par adjonction d’une autogreffe, ce tube conduit ’humeur aqueuse a un réservoir implanté sous
la membrane de tenon en région rétro-équatoriale. Il se forme autour du réservoir une coque
faite d’'une membrane fibrovasculaire qui laissera diffuser ’lhumeur aqueuse de facon passive

vers les tissus orbitaires (102).
Il en existe deux types :

= Ceux qui plongent dans la chambre antérieure; ce sont les tubes associés a un réservoir
avec ou sans régulateur de flux entre les deux, les plus répondus sont : Valve de Krupin,

Tube de Molteno, tube de Schocket, Baervedt et la valve d’Ahmed.

= Ceux qui plongent dans la cavité vitréenne au niveau da la pars plana, nécessitant une

vitrectomie (103).

* La technigue opératoire :

La technique de mise en place de ces implants est globalement la méme, la conjonctive
doit étre dégagée sur une distance suffisante, qui variera suivant le type d’implant ; un quadrant
pour les implants de Molténo a un plateau, Krupin, Bearveldt, Ahmed, et toute la circonférence
pour les implants de Schocket et Hitchings. Cette dissection se fera a partir du limbe ou dans le

cul de sac, quand la conjonctive est trop collée a la sclere.

L’introduction de la partie tubulaire de I'implant dans la chambre antérieure est un temps
délicat de I'intervention, un volet scléral est disséqué au préalable come une trabéculectomie,
jusqu’au limbe. Ensuite une paracentése est pratiquée a I'aide d’une aiguille calibrée pour le
diamétre du tube a étre introduit. L’endroit ou est introduite I'aiguille et la direction qu’elle

prend vont conditionner le bon positionnement du tube qui doit se trouver a mi-chemin entre la
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cornée et I'iris. La longueur du tube dans la chambre antérieure est choisie par I'opérateur qui le

sectionne suivant un biseau antérieur.

Son orifice sera localisé a 2 ou 3mm du limbe. La chambre antérieure est reformée par

injection du sérum physiologique.

Le principe général est le suivant (99): Un tube inséré dans la chambre antérieure pompe
I'hnumeur aqueuse et I'améne dans les espaces sous-conjonctivo-ténoniens postérieurs, a la
surface d'un systeme capteur fixé a la sclére en regard de I'équateur du globe. Ce réservoir
collecteur distend mécaniquement les espaces sous conjonctivo-ténoniens et favorise la
formation d'un tissu fibrovasculaire autour de lui, a travers lequel I'hnumeur aqueuse va s'évacuer
avant de gagner les vaisseaux orbitaires. La taille du réservoir conditionne la surface de diffusion

de I'humeur aqueuse et donc les valeurs de I'abaissement tensionnel.

* Différents types d'implants de drainage existent :

-L'implant de Krupin-Denver: (Figure 23-24)

Le dispositif initial a été mis au point par Théodor Krupin en 1976, et s'est amélioré avec
le temps. Il s'agit du premier dispositif utilisé en France, a une échelle assez large dés 1983

(101).

Il est formé d'un tube creux en supramide, dont ’extrémité externe présente des ailes
latérales pour la suture sclérale sous le volet de trabéculectomie, et est attaché a un deuxieme
tube (en silicone) dont la longueur est approximativement de 20mm. Des fentes horizontales et
verticales sont pratiquées a l'extrémité externe du deuxieme tube, ce qui lui confére une
fonction de valve unidirectionnelle en dépendance des niveaux de la pression oculaire. Le
deuxiéme tube peut étre incorporé a un plateau épiscléral. Le disque suit la courbature du globe
oculaire et présente des plates formes de fixation permettant sa suture aisée a la sclere. Aussi, il
peut étre incorporé dans un rail de silicone, qui sera glissé sous les muscles droits, puis suturé

au niveau de I'équateur, sur 180° ou 360° (99, 100).
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- L'implant de Molteno : (Figure 27-28)

Il a été mis au point par Antony Molteno en 1960, consistant en un tube en silicone de
0,30mm de diamétre interne, 0,64mm de diametre externe et 21mm de longueur, coupé avant
d'étre placé dans la chambre antérieure. Ce tube est relié a un plateau convexe de
polypropyléne, rond, de 13mm de diameétre, avec un bord élevé et pourvu d'orifices, permettant
la suture a la sclére (9 a 1T0mm postérieur au limbe). Aussi, une dimension plus petite de 8mm
de diamétre doit étre placée entre les insertions des muscles droits puis suturé. L'implant peut
également comporter un second plateau, identique au premier. lls sont reliés entre eux par un
tube de 10mm, suivant un angle de 90°. La surface de drainage d'un plateau simple est de 270

mm?2 et du plateau double, de 540 mm2(104, 105)

- L'implant d’Ahmed: (Figure25)

La valve d’Ahmed est un tube creux de silicone, attaché a une membrane également en
silicone, pliée au milieu, ce qui lui confére une fonction de valve unidirectionnelle. Cette valve
s'ouvre lorsque la tension oculaire est supérieure a 8-12 mmHg, permettant ainsi le flux de
I'humeur aqueuse vers un réservoir ovale de polypropyléne, mesurant 16 mm de longueur et 13
mm de largeur, suturé a la sclere dans le quadrant nasal ou temporal supérieur, 8 a 10 mm

postérieur au limbe (100, 106, 107).

- Autres systémes de drainage:

L'implant de Baerveld (Figure 26), l'implant de Haut et Larricart, I'implant de Schcoket,

I'implant de Mendez, lI'implant de White ...., la multiplicité est le témoin de l'insatisfaction.
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Figure 23: Implant de Krupin Denver avec
plateau épiscléral. A : représente le tube de
20mm avec une valve unidirectionnelle a
I'extrémité externe. B et C : représentent le

réservoir et les plates formes de fixation
respectivement.

Figure 24: Implant de Krupin- Denver.
L’extrémité externe du tube de 20mm
présente une valve unidirectionnelle
(fleche), et est incorporée a un explant
n°220( Silastic), suturé a la sclére en
supérieur.

Figure 25: Le systeme de membrane
valvulaire de [I'implant d’Ahmed. Le
réservoir n’a pas été représenté. La
direction de flux de I’humeur aqueuse
est indiquée par les fleches.
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Figure 26: Implant de Baerveldt avec
les ailes latérales (fleches) glissées
sous les muscles droits.

Figure 27: Implant de Molténo a
double plateau en place avec une
suture interne, temporaire (fleche),
occluant le tube et nouée a I'extérieur,
dans le cul de sac inférieur.

Figure 28 : Quatre types d’implants de
Molteno: A et B sont des systémes a
double plateau, désignés plateaux de
gauche et de droite respectivement, en
dépendant de celui qui sera le plateau
primaire avec le tube intra camérulaire
(ne dépendant pas de I'ceil a étre
implanté). L’implant original, a simple
plateau est présenté en C. La «V»
chambre est présentée en D.
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g-La place des antimitotiques:

La principale cause d’échec des interventions filtrantes est la formation d’une fibrose
conjonctivale circonscrivant la bulle de filtration. En cas de glaucome a haut risque d’échec
chirurgical, I'utilisation de substances inhibant la prolifération fibroblastique a considérablement

amélioré le pronostic des interventions. Ces situations a haut risque sont :

= Le jeune age.
= Les sujets de race noire.
= Les sujets ayant déja subi une intervention anti glaucomateuse.
= Les sujets porteurs d’une dystrophie irido-cornéo-endothéliale.
= L|’existence d’une inflammation intra -oculaire.
= [’aphakie et la pseudophakie.
De nombreux antimétabolites ont été testés, mais les deux substances les plus

couramment utilisées sont le 5 Fluoro-Uracil et la mitomycine C.

Le 5-Fluoro-Uracil a été la premiere drogue utilisée dans la chirurgie du glaucome pour
inhiber la prolifération fibroblastique. Celle-ci survient des les premiers jours post opératoires
pour étre maximale vers les 5-6&me jours ou les fibroblastes représentent la composante
cellulaire la plus importante. La cicatrisation se poursuit par épithélialisation et contraction
(myofibroblastes) dont I'activité maximale est observée vers la 5¢me semaine. Enfin, le collagéne
se forme alors que le nombre de cellules décroit progressivement, la durée totale du phénomeéne

avoisinant une année.

** La mitomycine C (MMQ):

* Mode d’action :

La MMC est utilisée depuis 1962 dans la chirurgie du ptérygion pour réduire I'incidence
de récidives. Chen (108), a été le premier a utiliser la MMC dans la chirurgie du glaucome chez

les patients a risque d’échec.
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La MMC est un antibiotique anti néoplasique alkylant isolé d’une culture de streptomyces

caespitosus en 1958. Il est actuellement produit par synthése.

Il se comporte comme agent alkylant interagissant avec I’ADN en particulier aux résidus
de Guanine pour former des ponts inter-brins. Elle interrompt ainsi la réplication de L’ADN et a
hautes doses inhibe aussi la synthése de I’ARN et des protéines. Cette action s’opére
indépendamment de la phase du cycle cellulaire. Ainsi, toutes les cellules méme celles ne
synthétisant pas I’ADN lors de I’exposition, sont affectées par la mitomycine C. Ceci explique
gu’une seule application de mitomycine C est plus efficace qu’une application de 5-Fluoro-

Uracil.

Elle a un effet toxique sur I'endothélium vasculaire et sur les fibroblastes empéchant
I’angiogénése. Sur des fibroblastes ténoniens humains en culture, I’application de mitomycine C
pendant une a cing minutes entraine une inhibition puissante de la prolifération, pour des
concentrations comprises entre 0,2 et 0 ,4mg/ml. L’effet antiprolifératif prolongé, se poursuit
jusqgu’au 36eme jour, permet donc d’envisager |'utilisation de cet antimitotique puissant (100 fois
plus que le 5-FU selon Kitazawa) en application unique comme adjuvant de la chirurgie filtrante

(25, 109).

La DI 50 avec la mitomycine C est de I'ordre de 0,002mg/ml (100 fois plus supérieure

que le 5-FU).

Contrairement au 5-FU il agit sur les cellules endothéliales capillaires, expliquant ainsi

I’aspect avasculaire des bulles de filtration observées avec la mitomycine C.
C’est également un antibiotique actif sur les germe gram +.

Enfin, la mitomycine C a un effet hypotonisant propre; injectée sur des yeux non voyants
en sous conjonctival, elle entraine une baisse de la pression intra oculaire prolongée de 5 a

6mmHg probablement par effet direct sur le corps ciliaire.

La mitomycine C et le 5-FU n’ont pas d’effet sur I'adhésion et la migration de

fibroblastes (110).
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* Mode d’utilisation :

L’adjonction de la mitomycine C au cours de la chirurgie du glaucome fut rapportée pour

la premiere fois par Chen, elle a connu une popularité croissante depuis 1991.

La concentration idéale et le temps d’exposition de mitomycine sont encore inconnus,
mais son utilisation améliore considérablement le taux de succés de la chirurgie filtrante du

glaucome.

La mitomycine C est utilisée en per opératoire en application locale a I'’éponge a la dose
de 0,2 a 0,4mg/ml pendant une durée variable de 1 a 5 minutes, puis abondement rincée par

250ml de sérum afin de diminuer I'imprégnation tissulaire .

L’éponge est appliquée sur la sclére avant la taille du volet scléral, I'application de
mitomycine C dans le lit du volet apres la taille de celui -ci entraine une augmentation de la
concentration de la mitomycine en chambre antérieure et majore le risque de complications post

opératoires.

En cas d’ouverture accidentelle du globe, I'utilisation de la mitomycine est formellement

contre indiquée.

Une suture soigneuse de la conjonctive doit terminer I’acte opératoire pour diminuer le

risque de fuite d’humeur aqueuse post opératoire par déhiscence de la cicatrice (103, 111, 112).

** §5_Fluoro-uracile : (5-FU) :

Le 5-FU a été la premiére drogue utilisée, bien que les premiéres études aient concerné
la lutte contre la prolifération vitréorétinienne, le 5FU a rapidement été expérimenté dans la

chirurgie du glaucome pour inhiber la prolifération fibroblastique (111).
* Mode d’action :

Le 5 Fluoro-Uracil (5FU) est un antimitotique cytotoxique analogue des bases
pyrimidiques, utilisé dans les suites immédiates de certaines interventions filtrantes

antiglaucomateuses depuis 1984.
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Par l'intermédiaire de I'un de ses métabolites, il inhibe la thymidilate synthétase et
empéche ainsi la synthése de I’ADN. Cet antimétabolite agit donc essentiellement pendant la
phase S du cycle cellulaire. Les cellules, étant lors d’une autre phase du cycle cellulaire (GO, G1)
pendant le temps d’exposition au produit ne sont pas affectées et peuvent donc proliférer. Son

action est dite cycle dépendant.

Le 5FU a également la possibilité de s’incorporer a I’ARN et donc de bloquer la synthese
de certaines enzymes. La dose permettant I'inhibition de 50% des fibroblastes (DI 50) est, avec

ce produit, de 0,2 a 0,3mg/ml apres 48 a 72heures d’exposition.

Aprés injection sous conjonctivale de 5mg de 5FU, le produit est retrouvé dans la cornée,
la conjonctive et la sclére des la premiere heure (20ug/g) puis son taux décroit progressivement
pour étre a la 58me heure a 2ug/g au niveau conjonctival et scléral. Enfin a la 24&me heure, les
concentrations cornéenne, conjonctivale et sclérale permettent encore une inhibition de la
prolifération fibroblastique de I'ordre de 50%. Le 5FU est retrouvé dans le vitré douze heure
apres injection de 6,5mg par voie conjonctivale sans qu’une toxicité oculaire soit notée (109,

111).

* Mode d’utilisation :

Le 5-FU est utilisé en injection sous conjonctivale apres anesthésie de contact. La dose

communément admise par injection est de 5mg, soit 0.1 ml de solution de commerce.

Suivant les auteurs, ce produit a été utilisé en injection sous conjonctivale, soit pure avec
une seringue a insuline et une aiguille blanche 30G a la lampe a fente, soit diluée dans 0,4ml de

sérum physiologique. Le site classique d’injection est a 180° du site de la trabéculectomie.

Le Ph de la solution contre indique son utilisation en regard du site de la trabéculectomie

en raison du risque de pénétration en humeur aqueuse avec risque d’cedéme cornéen.

Plus récemment, le 5-FU a été utilisé en per opératoire (comme la MMC) en application
locale sur le site du volet scléral a la concentration de 50 mg/ml pendant 3 a 5 min, suivi d'un

rincage au sérum salé. Ce mode d'application permet de réduire le nombre d'injection de 5FU en
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postopératoire mais ne dispenserait pas completement de leur réalisation dans les situations a

haut risque d'échec(103, 111).

Tableau XIll : Tableau comparatif des caractéristiques entre 5-FU et MMC (111, 113).

5 Fluoro-Uracil (5-FU) Mitomycine C (MMC)

- Analogue des pyrimidines - Agent alkylant
- Altére la synthése d'ADN et | - Altére la synthése d'ADN

d'ARN (phase S) (bloque la | (phase Gl etS)

thymidine synthétase) -Action cycle indépendante (effet
Mode d’action - Action cycle dépendante prolongé)

—Prolifération partielle de la |- Inhibition compléte de Ia

prolifération fibroblastique prolifération fibroblastique (DI50:

(DI50 : 0,2 mg/ml) 0.002 mg/ml x 100)

- Effet anti-angiogénique

-Injection sous conjonctivale : | —~Application peropératoire

dose injectée : 5mg *Eponge imprégnée: 0,2 a 0,4
Modalités *1/jde )0 aj7 puis 1/2) mg/ml
D’utilisation *Dose totale : 50mg * Durée: 1-4 min

Application per opératoire : 25a | -Lavage abondant (250 ml de sérum

50mg/ml pendant 5min salé).

h-Le cycloaffaiblissement au laser diode :

Le cycloaffaiblissement au laser diode (cyclophotocoagulation transclérale au laser
diode) est employé dans de nombreuses formes de glaucome réfractaire. Lorsque
malheureusement cette procédure est requise, le pronostic est déja compromis, par une
hypertonie qui a été prolongée et a lésée de facon irrémédiable le nerf optique (114). Pour

autant, il faut savoir l'utiliser, en réalisant d’abord un quart ou un demi-quadrant, la procédure
]
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dont I'efficacité met plusieurs semaines a se manifester pouvant étre renouvelée. Elle engendre
une forte inflammation a controler a la suite de la procédure et est a risque d’amincissement

scléral (52, 115).

Sous anesthésie générale, la sonde de laser diode est appliquée a 2mm du limbe (voire 2,5
a 3mm selon I'extension du limbe), sachant que, selon les types de sonde, I’extrémité antérieure
est positionnée en regle a la limite entre sclére et cornée claire, de telle sorte que le laser
s’applique a cette distance calibrée de 2mm. Ainsi, en cas de forte distension limbique, il convient
de positionner la sonde un peu en arriere. La puissance appliquée est de 1 a 2 W, et le temps
d’application est de 2 secondes. La puissance peut étre augmentée jusqu’a 2 W afin d’obtenir le
bruit caractéristique signant I'efficacité de la procédure. Un ou deux quadrants peuvent étre
traités au cours d’une procédure, laquelle peut étre renouvelée dans les autres quadrants si

nécessaire. Il y a un risque d’hypotonie en cas de traitement des quatre quadrants.

i- Gestes associés : Greffe de cornée :

L’indication d’une kératoplastie transfixiante peut étre justifiée pour les dystrophies
cornéennes bilatérales secondaires aux glaucomes congénitaux lorsque la pression intra oculaire

a été normalisée ceci afin d’obtenir une vision utile.

Le pronostic de la kératoplastie transfixiante dans ces cas est classiquement réservé du
fait des altérations du nerf optique, de I'amblyopie, de risque d’élévation de la pression intra
oculaire apres la greffe et surtout aprés la multiplicité des interventions sur des globes

pathologiques.

Les dystrophies cornéennes secondaires aux glaucomes congénitaux sont une indication
rare de kératoplastie. Celle-ci est plus difficile chez I'enfant a cause de la faible rigidité sclérale

et de la nécessité de controles répétés sous anesthésie générale.

Le risque majeur d’amblyopie impose une kératoplastie transfixiante précoce c'est-a-dire
avant I’dge de Tan, ce qui est difficile car la stabilisation de la pression intra oculaire nécessite

une a trois interventions et les délais d’attente du greffon peuvent étre longs.
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Pour le greffon, le comptage cellulaire est trés indispensable. L’dge du donneur doit étre
supérieur a 2ans a cause du risque de myopisation. Les lenticules donneuses provenant

d’adultes sont préférables en raison d’une meilleure rigidité et une meilleure cicatrisation.

Sur le plan fonctionnel les résultats de kératoplastie sont encourageants et la majorité
d’auteurs s’accordent pour dire gu’il existe une amélioration de I'acuité visuelle mais moins de
30% obtiennent une acuité visuelle supérieure a 2/10 du fait des altérations glaucomateuses du

nerf optique et de I'amblyopie.

Les complications sont représentées par I'élévation de la pression intra oculaire,

I’hémorragie expulsive, décollement de la rétine, décollement choroidien, kératite infectieuse.

Les facteurs de mauvais pronostic sont marqués par la présence d’une dysgénésie sévére,
une mauvaise qualité du greffon, une pression intra oculaire élevée avant la kératoplastie, et les
interventions combinées; kératoplasties associées a une extraction du cristallin et a une

vitrectomie (116).

3- Indications et résultats :

3-1-Les indications :

Le choix de la technique chirurgicale dépend de plusieurs facteurs:
= Le type de glaucome: glaucome congénital primitif, aniridie, syndrome de Sturge Weber.
= |'état du globe oculaire en particulier la transparence cornéenne.
= Les anomalies oculaires associées.
* Le nombre et le type d'interventions déja pratiquées.

* |a maitrise par le chirurgien de la technique.

Les interventions peuvent étre de premiére intention ou des réinterventions. Le geste
chirurgical doit étre en relation directe avec les résultats de I'examen anatomique du globe

oculaire fait juste avant I'opération (96).
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La goniotomie présente l'avantage d'étre un acte d'exécution rapide et elle permet un
respect de la conjonctive mais ses indications sont trés limitées car elle nécessite une cornée

claire et ne peut étre répétée plus d'une fois (28).

Si la cornée est opaque, on pratique soit une trabéculotomie, soit une trabéculectomie,

soit I'association des deux techniques pour certains (28).

La trabéculotomie a une place importante dans le traitement chirurgical du glaucome
congénital avec cependant des inconvénients propres, son taux de succés reste variable ; des

résultats plus encourageants quand une trabéculectomie est associée a la trabeculotomie.

La trabéculectomie, a été d'abord proposée pour étre réalisée en 2¢me intention, toutefois,
plusieurs auteurs ont réalisé avec succes des trabéculectomies de premiére intention dans les
glaucomes congénitaux en particulier pour les cas évolués, elle est considérée comme un atout
important dans le traitement du glaucome congénital en raison de la sécurité de son exécution,
de la rareté de ses complications et de la possibilité d'interventions itératives, elle a le mérite
d'étre connue par tous les ophtalmologistes mais elle nécessite dans la majorité des cas un

traitement médical d'appoint (28).

Les glaucomes associés aux autres formes (Aniridie, anomalie de Peters, syndrome de
Sturge- Weber ...) ont des anomalies majeures de la cornée et de la chambre antérieure, relevent

d'interventions filtrantes d'emblée, c'est-a-dire trabéculectomie,

L’adjonction d'antimitotiques augmente le taux de succes de cette chirurgie. lls assurent

la réduction de la cicatrisation fibroblastique au niveau de la bulle de filtration.

En ce qui concerne les glaucomes secondaires accompagnant le syndrome de Marfan, de
Lowe, de Weil-Marchesani et les mucopolysaccharidosess ainsi que les glaucomes de [I'enfant
secondaires a une rubéole, une inflammation ou un traumatisme, la thérapeutique doit étre
étudiée cas par cas, en fonction de I'étiologie et de I'état anatomique du globe. On s'efforcera de
traiter la cause lorsqu'elle est curable, par exemple, ablation du cristallin en cas de blocage

secondaire a celui-ci (28).
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Les réinterventions dépendent des remaniements dus aux interventions précédentes.
Elles font appel aux mémes techniques, toutefois, la goniotomie et la trabéculotomie cedent
souvent la place a la trabéculectomie, d'autant que celle-ci peut étre réalisée avec mitomycine C

ou 5 fluoro-uracil. D'autres équipes adoptent la sclérectomie profonde.

Le traitement sort alors du cadre des glaucomes réfractaires, s'adressant souvent a des

patients plus agés.

Si une nouvelle chirurgie filtrante est impossible, on envisagera: soit un tube ou une

valve, soit un cyclo-affaiblissement (103)..

Au total: La meilleure chirurgie en premiere intention est celle que I'on connait le mieux,
il faut savoir ne pas se contenter de la normalisation tensionnelle car le traitement de

I'amblyopie peut étre encore plus difficile.

3-2-Résultats:
Il faut vérifier qu’il y a eu :

= Régression du larmoiement, de photophobie, du blépharospasme.

= Stabilisation du diameétre cornéen, de la longueur axiale.

= Disparition de ’cedéme cornéen.

= Controle tentionnel: a vrai dire il y a une certaine disparité des valeurs selon les auteurs:
la PIO doit étre inférieure a 16mmHg avant un an, a 18mmHg avant 3ans.

= Régression ou stabilisation de I’excavation papillaire.

* La goniotomie :

Plusieurs publications ont montré |'efficacité de la goniotomie dans le traitement du

glaucome congénital depuis la premiére publication de Barkan(117). Ainsi;

-Mandal (118): Rapporte que sur 182 yeux atteints de glaucome congénital, la

goniotomie était efficace dans 76,7% des cas.
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-Broughton et Parks (52) rapportent un taux de succes de 88% aprés une ou plusieurs

goniotomies sur 50 yeux de 34 enfants.

-Dascotte (119) a effectué une goniotomie sur 90 yeux atteints de glaucome congénital,

il a obtenu un succes dans 67% des cas.

-Pour Francois (38), dans une série de 60 yeux présentant un glaucome congénital apres
un suivi de 10 ans en moyenne, la goniotomie seule a normalisé la tension oculaire dans 62,5%

des cas avec ou sans traitement médical.

Il a conclut donc que la goniotomie seule, normalise la tension oculaire dans deux cas sur 3 si la
cornée est claire et le tonus est inférieur a 40mmHg, et seulement dans 1 cas sur 3 si la cornée
est opaque avec un tonus oculaire supérieur a 40mmHg. Ce qui explique que le taux de succes
de la goniotomie dépend de I'état de la cornée et donc de la capacité de visualisation de I'angle,

ainsi que le tonus oculaire.

-Hoskins et Chaffer, rapportent quant a eux dans leur série de 50 yeux suivis entre 15 et
25 ans, un succeés dans 86% des cas, puisque des complications sont survenues a long terme
dans 7 yeux : 3 cas d’hypertonie récidivante rebelle, 2 cas d’opacification séquellaire de cornée,

2 cas de décollement de rétine (52).

Dans notre série aucun cas de goniotomie n’a été réalisé, puisque la majorité de nos

malades ont consulté a un stade avancé avec un cedeme de cornée.

* La trabéculotomie :

La trabéculotomie est une procédure efficace dans le traitement du glaucome congénital,
comme montré dans une série Meyer intéressant 29 yeux de 22 patients traités par cette
procédure, un succés défini comme un tonus oculaire de moins de 21 mmHg a été constaté dans

79,5% des yeux, pendant une durée moyenne de suivi de 24 mois (120).

-Selon lkeda(121, 122): la trabéculotomie seule a permis une réussite compléte dans

63,4% des enfants atteints de glaucome congénital dans une étude intéressant 149 yeux.
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—-Pour Beck et Lynch (123): la trabéculotomie normalise la tension oculaire dans 87% des
cas.

-De Ancos (124): rapporte que la microchirurgie (goniotomie et/ou trabéculotomie)
normalise le tonus oculaire dans 79% des cas.

-Pour Dascotte (119); la trabéculotomie a permis de stabiliser le tonus oculaire sans
traitement médical dans 74% des cas de glaucomes congénitaux avec un nombre de
réinterventions moins important que pour la goniotomie.

La trabéculotomie peut étre pratiquée sur une cornée trouble, mais elle ne peut étre
envisagée sur un il buphtalme ou les structures et les rapports anatomiques des constituants
de l'angle irido-cornéen sont modifiés, cependant malgré les résultats satisfaisants de la

trabéculotomie, celle -ci reste souvent une intervention aveugle.

*

La trabéculectomie :

La trabéculectomie a plusieurs intéréts dans le glaucome congénital :

- Son degré de réussite est important variant entre 66 et 78% pouvant atteindre 90% aprés
plusieurs chirurgies, mais elle nécessite dans la majorité des cas un traitement médical
d’appoint.

- Elle donne de meilleurs résultats que la goniotomie et la trabéculectomie en particulier
surtout lorsqu’il existe un cedeme cornéen.

- Les résultats sont également satisfaisants méme dans les formes graves avec une cornée
opaque et une pression intra oculaire dépassant 40mmHg, la ou échouent souvent les autres
techniques chirurgicales.

- Sa sécurité et son exécution simple, une fois maitrisée, ainsi que les cicatrices conjonctivales
peu génantes font qu’elle peut au besoin étre itérative.

- De plus les complications sont rares entre des mains expérimentées.

Burke et Bowell, montrent dans une série de 21 yeux de 15 patients opérés par
trabéculectomie pour glaucome congénital, que 18 yeux de 13 patients ont été guéris aprés une

seule procédure, aprés un suivi moyen de 3,9 ans (125).
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Zhang (122, 126) : a évalué les taux de réussite de la trabéculectomie dans 81 yeux et il
a montré que méme apres la 1¢re  3eme ~geme et 9eme gnnée apres le geste chirurgical, les taux

de réussite étaient de 91,30 %, 86,96 %, 60,73 % et 37,70 % respectivement.

Stalmans(140), a étudié les effets a long terme de la technique de trabéculectomie et il a
montré qu’elle permet une baisse de PIO a moins de 18 mmHg dans 90,9%, et a moins del4

mmHg dans 61,4% des cas.

Selon Vengala Rao(27, 127), la trabéculectomie a été réalisée dans 25 yeux ayant un

glaucome congénital a permit un succes thérapeutique dans 75% des cas.

Detry Morel (27): rapporte que la trabéculectomie de premiere intention a permis un
succeés thérapeutique dans 89% des cas et peut étre considérée comme une approche
chirurgicale valable et relativement s(r a moyen terme dans le traitement du glaucome
congénital primitif, isolé ou associé a d’autres anomalies mais au prix toutefois d’'une fréquence

relativement élevée de réinterventions nécessaires.

Tableau XIV: Résultats de la trabéculectomie dans le glaucome congénital

Auteurs Nombre des yeux Suivi moyen(mois) Succes (%)
Nacef (9, 27) 112 28 64,5
Detry Morel (27) 46 88 61
Harich (32) 30 18 86,7
Zech (12) 169 Non précisé 80
Dielten (128) 61 46 72
Fulcher (105) 20 5 ans 92,3
Vengala Rao (127) 25 Non précisé 75

Notre série 42 2ans 7mois 80
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Dans notre série, nos résultats sont conformes avec ceux de la littérature puisque la
trabéculectomie réalisée chez tous les enfants, a permis une normalisation tentionnelle dans
42,7% apres la premiére chirurgie, dans 76% des cas apreés la premiere reprise chirurgicale et

dans 80 % des cas aprés une deuxiéme reprise chirurgicale.

* |a trabéculo-trabéculectomie :

Selon une étude rétrospective portant sur 19 yeux de 12 enfants Ghaniens ayant
bénéficié d’une trabéculo-trabéculectomie, le succes était de 79% initialement et il a été réduit a

66% durant les 9 premiers mois en post-opératoire et a atteint 45% apreés la premiére année (39).

Selon d'autres études faites dans I'Inde et le Moyen-Orient, ou cette procédure est
couramment utilisée, il a été rapporté des taux de réussite chirurgicale entre 75 et 94%

respectivement (129).

Selon Mandal (130), un succeés thérapeutique a été obtenu dans 89,4%, 83,6%, et 71,7%,

pendant 12&me 24éme et 368me mois respectivement.

Zhang (139), a évalué les taux de réussite dans 81 yeux et il a montré que le taux de
succés apres une trabéculotomie combinée a une trabéculectomie aprés la 1ére | 3éme  Géme e

9eéme gnnée, était de 92,%, 78,%, 62,4%, et 62,4%, respectivement.

Campos-Mollo (131), a indiqué que les probabilités cumulées de succés pendant 15 ans
de suivi, apres avoir effectué une trabeculo-trabéculectomie, était de 95,5% aprés 12 mois et de

78,2% apres 24 mois.

Au CHU de Mali (132), trabéculectomie a été réalisée chez 43 sur 52 yeux atteints de
glaucome congénital; et elle a permis une normalisation tenssionnelle dans 65,2% aprés une

seule intervention avec ou sans traitement médical hypotonisant.

* |La sclérectomie :

Selon Tixier, ayant mené une étude sur la technique de la sclérectomie, il a rapporté un

taux de réussite (PIO inférieure a 16mmHg) de 75% (11).
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Dans une série de Denis, sur 18 yeux opérés par sclérectomie avec applicatioin de 5FU,
on retrouve un succés total, défini comme un tonus oculaire inférieur a 16mmHg a la fin du suivi
sans autre thérapeutique, dans 56% des cas (dans 89% des cas, un succes est obtenu avec
adjonction d’une thérapeutique complémentaire). Douze yeux opérés plus tardivement montrent
un succes total de 33%, tous les yeux ayant cependant un tonus inférieur a 16mmHg avec apport

d’une thérapeutique topique (30).

* Les implants de drainage :

Les résultats des études concernant les implants de drainage sont trés variables dans la
littérature. En effet les types d’implant et de glaucomes, les critéres de succeés, et les délais de
suivi sont trés différents d’une étude a I’autre pour permettre une évaluation précise des taux de

succes des chirurgies (de 50 a 95%) (99).

Pour autant, certains résultats encourageants ont été publiés, ainsi, cette série tcheque de
76 yeux de 76 enfants opérés entre 1990 et 2004, la procédure consistant en la mise en place
d’une valve de Baerveldt ou d’une valve de Molteno pour glaucome congénital réfractaire ou apres
échec de procédures chirurgicales préalables (133). L'age de I'intervention variait entre 4 mois et
17 ans et demi. Aprés un suivi moyen de 7,1 + 6,5 ans (1,6 a 15,2 ans), le tonus oculaire moyen
passait en moyenne de 33,6 + 11,4 mmHg a 17,1 + 6,5 mmHg. Le taux d’échec était de 18,4%
(14 yeux). Une étude américaine sur 62 yeux chez lesquels a été posée une valve de Baerveldt
retrouve des résultats similaires avec un tonus oculaire passant de 35,0 + 8,7 mmHg en
préopératoire a 17,6 + 8,4 mmHg en postopératoire, et avec des courbes de survie du dispositif
de 85% a 6mois, de 80% a 12mois, de 67% a 24mois, et de 60% au-dela (suivi maximal de 106

mois) (134).

Une autre étude américaine portant uniquement sur la mise en place d’une valve
d’Ahmed, mais chez des enfants plus jeunes (1,8 = 2,6 ans), montre des résultats moins
favorables, sur 30 yeux opérés avec un succeés de 63 % a 1 et 2 ans, et uniquement de 33 % a5
ans, avec cependant, aprés une seconde implantation de la valve, un succés de 86 % a 1 et 2 ans,

et de 69% a5ans(135).
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Selon O’Malley (136), apres une étude rétrospective, la probabilité de succes était de 42%

apres 10 ans de suivi.

Selon Chen, sur une étude intéressant 52 yeux de 41 patients ayant bénéficié de la mise
en place de valve d’Ahmed, un succeés thérapeutique a été obtenu dans 85,1%, 63,2%, 51,7%, et

41,8% respectivement a la 1ére | 2éme 3éme ot 4éme gnnée de suivi (78).

Selon El Afrit (137), sur une étude rétrospective intéressant 27 cas de glaucomes
réfractaires ayant bénéficié de la mise en place de la valve d’Ahmed; un succés thérapeutique a

été obtenu dans 66,6% aprés un suivi de 6ans.

Tableau XV: Résultats chirurgicaux obtenus avec différents implants

Auteurs Nombre des yeux Suivi en mois Taux de succes(%)
Molteno(138) 83 65 95
Krupin et al(139) 33 21 82
Schocket et al (140) 35 25 80
White(141) 37 14 89
Kim(142) 10 55 66
Zacharia(107) 13 8 67

Dans notre série, I’efficacité des implants de drainage ne peut pas étre évaluée vu que

cette technique n’a été réalisée que chez peu de patients (3 yeux).

* Les antimitotiques :

** | a mitomycine C (MMCQC) :

De nombreux travaux rapportent les résultats de la trabéculectomie avec MMC dans les

séries de glaucomes pédiatriques,constituées essentiellement de glaucomes congénitaux.

Elle a été indiquée pour la plupart aprés échec d’une premiere procédure, mais aussi

comme chirurgie de premiére intention.
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Les résultats tonométriques sont trés satisfaisants avec un taux de succes allant de 94 %

a 59% sur un suivi moyen allant de 17 a 43 mois (45, 143, 144).

Mandal et ses associés rapportent un succes de 66% aprés un suivi de 30 mois d’une

série impliquant 38 yeux ayant bénéficié d’une trabéculectomie+MMC (3).

Selon Giampani, sur une étude rétrospective de 1991a 2001 intéressant 114 yeux ayant
bénéficié d’une trabéculectomie avec MMC, un succes thérapeutique (PIO =12+_3,98mmHg) a

été obtenu dans 55,26% (145).

Tableau XVI: Résultats de la trabéculectomie + MMC

Auteurs Nombre des yeux |Suivi moyen Protocole (mg/ml) Succes %
Beck (144) 60 24 0,25 ou 0,5 / 5min 59
Sidoti (26) 29 25 0,5/ 4 min 73
Mandal (4) 38 18 0,4/ 3min 65
Harich (32) 30 18 0,2-0,4/ 4min 86,6
Al Hazmi (25) 254 12 0,4 / 4min 71
Chen (108) 45 36 0,4 / Smin 78
Palmier (146) 33 15,6 0,2 / 5 min 84
Shield (147) 59 12 0,04/ 2 a 5min 94
Kitazawa (113) 17 10,5 0,4 / S5min 100

Dans notre série la MMC n’a été pratiqué que dans un ceil vu le manque de sa

disponibilité et ainsi son effet n’a pas pu étre évalué.

** 5_Fluoro-Uracil (5FU) :

Selon I’étude de Khan, 18 yeux ayant bénéficié d’une trabéculectomie avec l'utilisation de
5FU pendant sept jours a une dose quotidienne de 5 mg sous la forme des injections de 0,5 ml

en sous-conjonctival. La PIO a chuté abruptement de 40 = 11,79 mm de Hg en préopératoire a
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15,3 + 7,42 mm de Hg pendant le 7eme jour, et au trois mois, elle s’est stabilisée a une valeur

moyenne de 18 + 6,88 mm Hg(148).

Selon Lamba, dans son étude intéressant trente trois yeux de 33 patients dont onze yeux
ont bénéficié de I'application de 5FU en per opératoire, la pression intra oculaire a été maintenue
en dessous de 22mmHg dans 90,9% durant 3mois de suivi, sans utilisation de traitement

médical adjuvant, alors que le succés thérapeutique était de 66,7% uniquement dans le groupe

ayant subi une trabéculectomie sans application d’antimétabolite (149).

Tableau XVII: Résultats de trabéculectomie +5FU

Auteurs Nombre des yeux Suivi moyen (mois) Succeés (%)
Kretz (67) 27 9 63
Anderson (25) 23 10 71
Nakano (22) 51 36 87
Notre série 41 31 80

Dans notre série, la trabéculectomie appliquée chez tous les patients a permi avec
I’application de 5-FU un succés thérapeutique dans 80% des cas, ce qui concorde avec les

différents résultats de la littérature.

* Cycloaffaiblissement au laser :

Hamard ; rapporte dans sa série de 28 yeux de 28 patients agés de 5 mois a 26 ans des
résultats décevants: le tonus oculaire, aprés une ou plusieurs procédures, passe de 29,4 + 7,8
mmHg a 25,8 + 10,0 mmHg, avec un suivi moyen de 10,3 + 6,9 mois. Le succes tensionnel est
évalué a 27,7 % a 12 mois. Ces résultats médiocres peuvent étre attribués a I'état initial

compromis des patients, ce traitement étant proposé en derniere intention (150).

Les résultats sont meilleurs pour Scholote qui publie une série de 93 yeux suivis au moins

un an et traités par cette procédure pour glaucome réfractaire, avec un succes tentionnel (défini
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comme un tonus oculaire entre 5 et 21mmHg) de 74,2%, certes moindre dans les cas de

glaucome infantile ou congénital (62,5%) (151).

* La greffe de cornée :

En cas d’opacités séquellaires non transparentes, une greffe de cornée peut étre
nécessaire, transfixiante du fait des altérations de I’endothélium et de la Descemet, avec des
résultats peuvant étre encourageants (succes anatomique dans 5 cas sur 6 aprés un suivi de
18,4 mois dans une série tunisienne(52). Souvent ce sont des cas difficiles, et d’autres chirurgies
peuvent étre requises, comme par exemple ces 20 yeux opérés a la fois de kératoplastie
transfixiante et de pose de valve d’Ahmed, avec un succes assez relatif et des courbes de survie
montrant un succés de 85%, 44% et 33% pour la pression intra oculaire, et de 85%, 43% et 17%

pour le greffon, a 2, 24, et 48 mois respectivement (152) .

Toker rapporte une série avec également des résultats également mitigés. Les résultats
d’une greffe de cornée réalisée chez 13 adultes et 3 enfants pour décompensation endothéliale,
chez les patients aux antécédents de glaucome congénital, sont décrits 33 greffes de cornée ont
été réalisée sur 20 yeux (1 a 3 greffe par eil). Le taux d’échec de ces procédures est de 54%,

avec rejet immunologique dans 39% de cas. Le pronostic est donc sombre (153)..

Selon Marrakchi, sur une étude intéressant 6 cas de glaucomes congénitaux ayant
bénéficié d’une kératoplastie au cours des dystrophies cornéennes, le greffon était transparent

dans 5 yeux et une amélioration de I’acuité visuelle a été obtenue chez 5 yeux (116).

4-Complications :

4-1-Les complications de la goniotomie :

Les incidents ou les complications sont en fait devenus exceptionnels dans la goniotomie
depuis que I'on utilise les substances viscoélastiques. Le traumatisme du cristallin ou
I'hnémorragie massive de la chambre antérieure ont pratiquement disparus. Seule une hypertonie

transitoire, avec incarcération de l'iris dans la bréche cornéenne sont possibles.
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4-2-Les complications de la trabéculotomie :

Hormis I'échec de la trabéculotomie, des complications séveres ont parfois été
rapportées, il peut survenir un saignement dans la chambre antérieure avec hyphéma en per

opératoire, due au reflux du sang dans le canal de Schlemm secondaire a la chute de la PIO.

L’introduction erronée du trabeculome dans le corps ciliaire entraine une cyclodialyse
avec désinsertion de I’iris. Aussi on peut constater un détachement de la membrane de
Descemet, un prolapsus de I'iris et une hypotonie avec athalamie transitoire et détachement de

la choroide (120, 128, 154).

4-3-Les complications de la trabéculectomie :

Les risques de la trabéculectomie sont les mémes que ceux observés chez l'adulte
(hyphéma, issue de vitrée, athalamie, décollement choroidien, décollement rétinien, cataracte

post-chirurgicale, hypotonie postopératoire (23).

En dehors des complications déja citées, I'issue du vitré est une complication spécifique a
I’enfant, qui peut étre évitée par une trabéculectomie trés antérieure. En effet cette complication,

peut compromettre le devenir de I'ceil par plusieurs mécanismes :

= Le vitré, tres cohérent chez I’enfant, va exercer du fait de son issue, une traction qui va

décoller la rétine inférieure.

= Une issue du vitré dans la chambre antérieure signifie que le vitré est passé au travers
des fibrilles de la zonule. Comme le globe est déja distendu, la zonule va étre distendue.
Certaines fibres vont se rompre aboutissant a une ectopie cristallinienne voire une

luxation vraie.

= Enfin, I'issue du vitré dans la chambre antérieure va obturer la trappe trabéculaire

entrainant un échec de la trabéculectomie.

Selon Sharaawy (122), Les complications postopératoires étaient rares: athalamie dans

1,8% des cas, hypotonie dans 1,5 % et décollement de la choroide dans 8,9% des cas.
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Dans notre série, en per opératoire aucune complication n’a été constatée, alors que 3
yeux (7,1%) ont présenté un décollement choroidien en post opératoire, une hémorragie sous
rétinienne chez un il (2,4%), un aspect pathologique de la papille chez 2 yeux (4,8%), un
glaucome malin chez T1oeil (2,4%), une KPS chez 2 yeux (4,8%), et un cedéme maculaire chez un

ceil (2,4%).

4-4-Complications de la sclérectomie :

La principale complication de cette technique est la perforation du plan profond qui
survient sur une paroi sclérale déja amincie par la buphtalmie. Il convient alors de transformer

I'intervention en trabéculectomie et de bien fermer le volet.

4-5-Complications du systéeme de drainage (99):

Les systemes de drainage ont donné de meilleurs résultats par rapport aux autres
interventions, cependant, ils ne sont pas dénués de complications identiques pour tous les

implants.

- En per operatoire:

Les fortes hypertonies irréductibles exposent le patient a la redoutable et gravissime
hémorragie expulsive lors de I'ouverture du globe. Et dans ces globes multi opérés et fragiles,
les risques de perforations conjonctivales ou sclérales sont également importants. Le
positionnement du tube dans la chambre antérieure présente des difficultés qui prédisposent au
contact de ce dernier avec la cornée, l'iris, le cristallin ou le vitré, source de complications

secondaires : dystrophie cornéenne, cataracte, obstruction du systéme par le vitré ou par l'iris.

- En post opératoire :

** | ’hypotonie oculaire: quel que soit le type de I'implant, c’est la complication majeure a

redouter en post opératoire immédiat, avec une athalamie et un éventuel embrochage de I’iris a
’extrémité interne de la valve. Elle peut étre aussi retardée, responsable d’un décollement

choroidien avec le risque de décollement de rétine.
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** | 'hypertonie oculaire: c’est une complication fréquente, liée a I'obstruction du systéme de

filtration a un point quelconque de son trajet.

** Autres complications: comme tout acte chirurgical sur un ceil glaucomateux avancé et mal

équilibré sur le plan tentionnel, la mise en place d’un implant de drainage expose au risque

d’hématome supra choroidien, d’effusion uvéale grave, de glaucome malin et d’uvéites graves.
D’autres complications sont propres au tubes eux -mémes :

= Situation trop antérieure entraine son contact durable avec I’endothélium cornéen et
secondairement, un cedéme souvent trés important.

= Un tube trop long peut venir masquer l'aire pupillaire et géner la vision. Et un tube trop
court peut sortir du globe et le drainage s’arréte aussi tot.

= L’extériorisation du tube a travers le lambeau scléral et conjonctival expose le patient au
risque d’infections.

= Le déplacement du systeme de drainage, en particulier du réservoir peut rétracter le tube
hors de la chambre antérieure et donc supprimer la filtration. En plus son extrémité peut
se déplacer en raison des mouvements oculaires et palpébraux, que le chirurgien ne peut

pas controler.

4-6- Complications des antimétabolites :

** Complications cornéennes: compte tenu de leur action antimitotique, le 5FU et la MMC
présentent une toxicité sur la cornée (épithélium et endothélium). On constate une fréquence
accrue des complications épithéliales cornéennes et des probléemes cicatriciels conjonctivaux

avec le 5FU (109).

Lachkar a décrit la survenue d’une perte cellulaire endothéliale aprés trabéculectomie avec
mitomycine C et 5FU au troisieme mois postopératoire dans 11,4% des cas, alors que celle-la

varie dans la chirurgie du glaucome sans antimétabolites de 0,4a 14,9% (111).
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Mandal(118) rapporte une épithétiopathie cornéenne liée a la MMC dans 5,3% et Lahbil(16)
rapporte dans sa série réalisant le 5FU: 2 cas de kératite superficielle (1,2%), 1cas d’ulcere

cornéen (0,6%), un cas d’abceés de lame et un cas d’ectasie sclérale.

Alors que Khan rapporte une érosion de I’épithéluim cornéen dans 38% apres application

de 5FU(148).

* Le phénomeéne de Seidel au site de filtration est survenu dans 29% dans la série d’Al

Hamzi(129), dans 3,4% pour Sidotti(26) et dans 16% dans la série de Khan(148).

** Complications sclérales: essentiellement décrites avec la MMC utilisée par voie locale pour

éviter la récidive des ptérygions, ainsi Lachkar(111) a rapporté des ulcérations sclérales sans

infection bactérienne et un cas de scléromalacie.

** L’hyphéma: est la complication la plus communément rapportée, elle est retrouvée dans 8 cas
sur 38 par Mandal(5) (21%), dans 7cas sur 170 (4,1%) par Lahbil(16), dans un cas par Sidotti(26)
et Elssayad(155) et dans 10% pour Khan(148). Elle se résorbe le plus souvent spontanément au

cours d’une semaine.
** Infection de la bulle et enophtalmie: elle est rapportée dans 17% selon Sidotti (26).

** L’hypotonie: c’est une complication redoutable, elle peut étre responsable de chambre
antérieure étroite, de synéchies antérieures périphériques, d’hémorragie supra choroidienne, de
décollement choroidien, d’cedéme papillaire avec tortuosité vasculaire et enfin elle augmente le
risque de cataracte. L’hypotonie prolongée peut entrainer un retentissement maculaire sévere
non réversible avec une perte d’acuité visuelle, cette derniére complication est surtout associée

au jeune age et a la myopie(25).

* L’hypotonie chronique: complication rare avec le 5FU, a en revanche été retrouvée plus

fréqguemment avec l'utilisation de MMC. La cause principale est liée a la filtration excessive due
a I'effet anti prolifératif de la mitomycine, mais I’effet propre de la mitomycine notamment sur le

corps ciliaire doit également jouer un role.
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** Complications conjonctivales: I’action de la cicatrisation tissulaire des antimétabolites fait

que le risque de fuite d’humeur aqueuse par la cicatrice conjonctivale est majoré, les bulles de
filtration fines et kystiques sont plus fréquente en cas d’utilisation de 5FU, cela suggére des
complications associées a ce type de bulles comme [I’endophtalmie et la maculopathie

hypotonique(156).

** Le décollement de la rétine: est rapporté dans 5,3%par Mandal (130) et dans 6,8% par Sidotti

(26) il est retrouvé dans 2cas (3,2%) dans notre série.

5-Surveillance post opératoire :

Normaliser la tension est certes un objectif majeur de la thérapeutique du glaucome chez
I’enfant, mais dans le glaucome congénital ou dans le glaucome précoce, il serait malheureux

que le pronostic fonctionnel soit compromis par une amblyopie séquellaire (52).

Ainsi, la surveillance doit étre réguliere et prolongée et la réapparition de signes

fonctionnels tels que la photophobie ou larmoiement doit étre toujours recherchée.

Un autre signe tres évocateur d'une reprise de [|'hypertonie est l|'apparition ou
I'aggravation d'une myopie préexistante. Un nouvel examen sous anesthésie doit étre
programmé et si la tension est toujours élevée, il faut refaire un geste chirurgical, avec l'accord

des parents qui auront été prévenus de cette éventualité.

Il est sage de revoir fréquemment ces enfants, tous les 2 mois au cours de la premiére

année et tous les 6 mois ensuite (50).

Aprés l'dge de 2-3 ans, la mise en confiance de l'enfant peut amener une certaine

coopération permettant d'éviter un examen sous anesthésie générale.

La tonométrie a air présente a ce titre, un grand intérét chez I'enfant en raison de sa

rapidité et de I'absence de douleur et de manipulation.
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D'autres parametres peuvent étre utiles dans la surveillance de I'enfant glaucomateux en
particulier en cas de pression intraoculaire limite, ce sont essentiellement: la mesure de la
longueur axiale et la mesure du diametre cornéen par échographie ainsi que la mesure de
I'épaisseur cornéenne par pachymétrie, en effet, plusieurs études ont montré qu'il existe une
bonne corrélation entre la pression intraoculaire et I'augmentation de la longueur axiale post-

opératoires (157-159).

Le pronostic fonctionnel peut étre compromis par des opacités séveres de la cornée
pouvant nécessiter une kératoplastie, mais le plus souvent, les ruptures de Descemet séquellaires
ne compromettent pas la transparence de la cornée, méme si elles sont proches de I’axe visuel

(52).

En cas d’anisométropie, que le glaucome ait été unilatéral ou bilatéral asymétrique, un
traitement préventif de I'amblyopie par occlusion intermittente de I’ceil le moins amétrope doit
étre réalisé, d’autant plus qu’il existe des opacités cornéennes, minimes et n’ayant pas nécessité
de greffe de cornée. Les ruptures de Descemet sont responsables d’astigmatisme parfois
important, lequel doit étre diagnostiqué avec précision. De fait, on retrouve, malgré le traitement,
une amblyopie avec une vision de moins de 5/10 dans la moitié des cas selon I'équipe de
Denis(160). Selon une équipe brésilienne, sur 100 patients opérés de glaucome congénital dans la
petite enfance, on retrouve a 6 ans une vision normale dans seulement 2 % des cas, un déficit
visuel léger dans 29 % des cas, modéré dans 28 % des cas, séveére dans 15 % des cas, profond

dans 11 % des cas, et dans 15 % un état proche de la cécité (161).

La rééducation de I'amblyopie est alors une exigence fondamentale de la surveillance,

elle passe par la correction préalable de la myopie et de I'astigmatisme.

L'intervention chirurgicale elle-méme, améne une série de causes de privation de
stimulus passager, qui peuvent entrainer I'amblyopie. Cette situation peut étre améliorée avec

I'occlusion de I'eeil fixateur (2).

La prévention de I'amblyopie repose sur la précocité du diagnostic et du traitement

chirurgical, puis sur une correction optique la plus exacte possible, basée sur les données de la
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skiascopie sous cycloplégique ou atropine ou par réfraction automatique et/ou la mesure du

globe oculaire par échographie oculaire.

Des consultations intermédiaires sont requises, afin en particulier d’évaluer les variations
de la réfraction. Les parents sont prévenus qu’ils doivent s’alerter de la récidive d’une
opacification de la cornée, d’une augmentation de la taille de I'ceil, d’un larmoiement clair ou
d’'une photophobie récidivante. La récidive du glaucome peut requérir I’adjonction d’un
traitement médical, ou bien d’une nouvelle procédure chirurgicale. La surveillance a vie est

indispensable, des récidives tardives pouvant se manifester.

Dans certains cas, une malvoyance demeure, par myopie forte, par opacités résiduelles
de cornée. Dans ces rares cas, il est nécessaire de savoir informer les parents et de mettre en
place un projet éducatif spécifique, le plus souvent au sein d’une école normale (une acuité
visuelle de 2 a 3 dixiémes est suffisante pour un apprentissage en milieu normal, pour peu que
le personnel enseignant s’adapte trés simplement au handicap de I'enfant, avec l'aide des

structures médicosociales adéquates.

La vie de I'enfant glaucomateux opéré et guéri doit étre la plus normale possible, en
fonction de I'handicap visuel résiduel, et en sachant que la fragilité de ces globes oculaires

justifie I'abstention de certains jeux et sports violents (ballon, judo).

Plus tard, l'orientation professionnelle aura pour but d'éviter les métiers exposés aux

traumatismes oculaires.

XI-PRONOSTIC DU GLAUCOME :

En 1939, Rigland Anderson était pessimiste en ce qui concerne le pronostic visuel des
enfants atteints de glaucome congénital et a écrit que le futur des enfants avec buphtalmie est
sombre et que leur meilleure place se trouve dans les instituts des aveugles. Ce pronostic pauvre

a dramatiquement changé avec l'introduction des techniques de microchirurgie mais malgré
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cela, le pronostic reste réservé et moins de 40 a 50 % de ces patients achevent avec une acuité

visuelle a 4/10 ou plus(5).

La découverte a la naissance ou dans les premiers mois de la vie d'un glaucome
congénital est toujours la source d'une importance et légitime inquiétude pour les parents de ces
enfants. Et il faut reconnaitre que la prise en charge initiale est tres certainement l'un des

facteurs clés de I'avenir visuel de ces enfants.
En effet, les facteurs de mauvais pronostic sont(162):

- L'age de survenue : I'existence d'un cedéeme cornéen et d'une buphtalmie a la naissance est un

facteur de mauvais pronostic que les formes apparaissant apres le troisieme mois;

- Le type de glaucome: la présence de malformations associées du segment antérieur (Aniridie,
syndrome de Peters) est de mauvais pronostic car peu sensible a nos thérapeutiques

conventionnelles;

- Le caractere uni ou bilatéral: un seul ceil atteint est plus rassurant pour la famille que les

formes bilatérales ;

-L'efficacité du geste opératoire: une acuité visuelle inférieure a 1/10 est le résultat d'un échec

du traitement initial avec la persistance d'une hypertonie oculaire symptomatique;

-Les altérations anatomiques secondaires irréversibles: la présence de ruptures descmétiques
centrales, la persistance d'un cedeme cornéen résiduel, l'existence de troubles réfractifs

secondaires (myopie axile, astigmatisme ...).

-La prise en charge prolongée de l'amblyopie: la prise en charge d'un enfant porteur d'un
glaucome congénital ne s'arréte pas au controle de sa pression intraoculaire. Francois obtenait
47 % d'acuité visuelle supérieure a 4/10 malgré 91 % de normotonie. La mise en évidence des
troubles réfractifs unilatéraux impose une prise en charge soigneuse d'une amblyopie. La mise
en route d'une prévention par une parfaite correction optique apres instillation d'un

cycloplégique et une occlusion sera souvent nécessaire;
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-La coopération familiale: un glaucome congénital n'est jamais totalement guéri ; la surveillance
des différents parameétres cliniques (les signes fonctionnels, la pression intraoculaire, la mesure
du champ visuel, I'examen de la papille optique) devra étre poursuivie pendant de nombreuses
années. Développer une bonne coopération entre la famille et I'ensemble du personnel chargé de

suivre I'enfant est indispensable.

Au total, résumer le glaucome congénital a la buphtalmie, a la chirurgie en urgence avec
finalement une fonction visuelle médiocre est une erreur trop souvent rapportée. Certes les
formes les plus séveéres n'ont pas toujours une fonction visuelle utile, mais si la normalisation de
la pression intraoculaire est un but important, notre role est de rétablir, maintenir, voire
développer la fonction visuelle de ces enfants. Dans un futur, que nous espérons proche,
I'amélioration de ce pronostic passerait par le diagnostic anténatal et la thérapie génique (162-

165).

XII-CONSEIL GENETIQUE :

Le conseil génétique est fondamental pour typer le glaucome et évaluer les risques d'une

grossesse ultérieure ainsi que les risques pour les générations suivantes (49).

Il est indispensable de réaliser une enquéte minutieuse dans la famille et de dresser un
arbre généalogique le plus complet possible qui permettra de déterminer en général le type de

transmission et s'il y a consanguinité.

On voit donc que le conseil génétique n'est possible qu'aprés lI'examen soigneux de
I'enfant atteint, afin de déterminer avec précision le type du glaucome, et aprés l'examen
systématique de son entourage, principalement de ses deux parents chez qui il faut rechercher a
la lampe a fente des signes a minima de dysgénésie du segment antérieur, avec tonométrie,

gonioscopie, examen du fond d'eeil et des champs visuel (28, 166).
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Théoriquement, les glaucomes congénitaux isolés qui se transmettent sur le mode

autosomique dominant ou récessif ont un risque de récidive de respectivement 25 et de 50%.

Le risque d'avoir un autre enfant touché par la maladie en I'absence d'histoire familiale
serait inférieur a 5 %. Ce risque est le méme pour la descendance d'un patient touché et diminue
pour les apparentés du 2éme et 3eme degré. Dans les cas familiaux, qui concernent pour Briard
17 % des glaucomes congénitaux primitifs, le risque de récidive serait un peu supérieur a 10 % et

le risque de récurrence pour la descendance des sujets atteints serait de 5 % (10).

En cas de transmission autosomique dominante, il faut expliquer aux parents que la
moitié des enfants seront atteints, garcon ou fille. Cette atteinte, méme si I'expression est faible
chez le pére ou la mere, peut étre sévere avec éventualité de cécité si I'affection n'est pas
dépistée tot, la guérison n'est pas obligatoire car la goniodysgénésie peut entrainer deés la vie
intra—utérine une hypertonie et des lésions irréversibles du nerf optique, avec possibilité de

diagnostic prénatal (28).

Cette enquéte sera complétée par une analyse cytogénétique qui devrait permettre de
mettre en évidence des mutations connues des génes impliqués dans la genése des glaucomes

congénitaux.
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Le glaucome congénital est une affection assez fréquente dans notre contexte dont la

circonstance de découverte la plus fréquente est la mégalocornée.

La majorité des enfants porteurs des glaucomes congénitaux ont une espérance de vie

normale. Le pronostic est réservé et malgré les progres thérapeutiques considérables, le
glaucome congénital reste une maladie cécitante.

Cette affection impose sitdt le diagnostic posé, un geste chirurgical d'urgence.

Nombreuses sont les techniques chirurgicales proposées et appliquées dans le traitement du
s . ' . ] . Y ] H
glaucome congénital, il s'agit en effet d'une affection polymorphe a laquelle peut s'appliquer
tout un arsenal thérapeutique. Au Maroc ol les mariages consanguins fréquents sont a l'origine
de goniodysgenésies séveres avec peu de cornées claires nous a poussé a utiliser la
trabéculectomie avec application d’antimétabolites dans le traitement des glaucomes

congénitaux.

Notre travail a analysé, dans une étude rétrospective, les résultats post-opératoires de

42 yeux de 26 enfants atteints de glaucome congénital et opérés de trabéculectomie.

La trabéculectomie avec application d’antimétabolites (5FU) a permis un succeés
tonométrique global dans 80 %aprés un recul moyen de 31mois, les complications
postopératoires étaient relativement rares mais parfois graves.

La chirurgie filtrante avec application d’antimétabolites augmente les chances de
controler la pression intraoculaire mais expose I'enfant a un risque a vie d'infection tardive,
risque majoré par I'hygiene insuffisante et les traumatismes chez ces enfants souvent
malvoyants.

Les alternatives sont la trabéculo-trabéculectomie et les tubes de drainages. En général,

il y'a un assez large consensus a procéder d'abord a une chirurgie angulaire, de réserver la
trabéculectomie avec antimétabolites aux échecs de ces procédures, les tubes de drainage puis

les cycloaffaiblissements seront les derniers recours.
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RESUME

Le glaucome congénital désigne I’existence d’une hypertonie oculaire depuis la
naissance, secondaire a une anomalie génétique du développement de I’angle irido-cornéen.
C’est une maladie rare mais son incidence est variable, elle augmente dans un pays ou le taux

des mariages consanguins est plus élevé comme le Maroc.

L’opacification de la cornée et les anomalies réfractives souvent liées a la buphtalmie
sont a I'origine d’une amblyopie aussi cécitante que la neuropathie optique glaucomateuse elle-
méme. Un contrble rapide, efficace et durable de la pression intra oculaire permet d’espérer un

éclaircissement cornéen et une réhabilitation fonctionnelle.

C’est une urgence diagnostique et thérapeutique qu’il faut évoquer devant une
mégalocornée. Le traitement essentiellement chirurgical comprend différents techniques, au

rapport efficacité /complications variables.

La cicatrisation excessive est le facteur principal d’échec de la chirurgie filtrante (la
trabéculectomie) chez I'enfant. L'usage des antimitotiques a permis d’augmenter le taux de

succes de cette chirurgie.

Nous rapportons notre expérience en matiere de prise en charge des glaucomes
congénitaux, a travers une étude rétrospective menée entre mars 2009 a Octobre 2011 au
service d’Ophtalmologie de I'Hé6pital Ibn Tofail de Marrakech portant sur 42 yeux de 26 patients
présentant un glaucome congénital et opérés de trabéculectomie avec application per-opératoire

de 5Fluoro-Uracil.

Elle a permis la normalisation du tonus oculaire (TO) dans 43% apres la premiére

chirurgie, dans 76,2% aprés une reprise chirurgicale, et dans 80% aprés une deuxiéme reprise.

Ces résultats nous permettent d’affirmer I'efficacité thérapeutique de la trabéculectomie

dans la prise en charge des glaucomes congénitaux.
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ABSTRACT

Congenital glaucoma refers to the existence of ocular hypertension from birth, secondary
to genetic defects in the development of the iridocorneal angle. This is a rare but its incidence is
variable, it increases in a country where the rate of consanguineous marriages is higher, such as

Morocco.

The opacification of the cornea and refractive errors often associated with the
buphthalmos are the cause of amblyopia also cessitante that glaucomatous optic neuropathy
itself. A fast, efficient and sustainable intraocular pressure allows to esper an eclairsissement

corneal and functional rehabilitation.

This is an emergency diagnostic and therapeutic need to evoke a megalocornea.
Treatment includes various surgical essentiellemnt techniques, the efficacy/complication

variables.

Excessive scarring is the main cause of failure of filtration surgery (trabeculectomy) in

children. The use of antimitotic drugs has increased the success rate of this surgery.

We report our experience in management of congenital glaucoma through a retrospective
study between March 2009 to October 2011 on the Ophthalmology Service of the Hospital of Ibn
Tofail Marrakech concerning 42 eyes of 26 patients with congenital glaucoma operated and

trabeculectomy with intraoperative application of 5 Fluoro-Uracil.

It allowed the normalization of intraocular pressure (TO) in 43% after the first surgery, in

76.2% after revision surgery, and 80% after a second round.

These results allow us to affirm the therapeutic efficacy of trabeculectomy in the

treatment of congenital glaucoma.
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Annexe 1 : RAPPELS DE L’ANGLE IRIDO-CORNEEN

Né de la jonction cornéo-sclérale en avant et irido-ciliaire en arriére, I’angle irido-cornéen
est une région anatomique de grand importance par:
—Son role dans la physiologie et la pathologie de I'excrétion de I'hnumeur aqueuse.

—Ses variations topographiques qui peuvent expliquer certains glaucomes congénitaux(167).

|- RAPPEL EMBRYOLOGIQUE:

Diverses théories tentent d'expliquer la formation et I'ouverture de I'angle irido-cornéen : simple
clivage mécanique (Allen-Burian-Braley), changement d'orientation du muscle ciliaire tirant sur
I'éperon (Worst), processus de raréfaction avec rupture des ponts intercellulaires du fait des

lacunes liées a la formation de la chambre antérieure (Smelser et Ozanics).

> Développement normal de I'angle irido-cornéen : (Schéma 1)

xThéorie classique:

A la 3¢me semaine de vie embryonnaire, apparaissent les vésicules optiques issues du
tube neural antérieur (ou prosencéphalique). Celles-ci s'invaginent en cupules optiques au cours
de la 4¢me semaine; paralléelement la placode cristallinienne, formée par I'épaississement de
I'ectoblaste de surface se creuse puis s'isole en vésicule cristallinienne.

L’espace mésenchymateux délimité par la cupule optique et la vésicule cristallinienne,
forme la future chambre antérieure.

Pour certains auteurs (156), la résorption de ce mésenchyme aboutit a la membrane de
Barkan, assimilée a un reliquat mésodermique dans I’angle de la chambre antérieure.

Cette théorie fut infirmée par les examens histologiques d’Allen, montrant qu’il existait

plus de couches trabéculaires dans I’ceil adulte que dans I’ceil feetal.
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D’autres : Allen Burian, Braley (36) avancerent alors la théorie de clivage au 5¢me mois
entre le trabéculum scléral et le trabéculum uvéal sous I'influence du développement du muscle

ciliaire entrainant un étirement des fibres trabéculaires.

xThéorie classique :

On sait depuis peu, que des cellules de la créte neurale participent aussi a la formation
de la chambre antérieure, et ce, en colonisant le mésenchyme oculaire.

Cette colonisation se fait en trois vagues successives :

- La premiére vague contribue a la formation de I’endothélium cornéen et du trabéculum.
- La seconde vague se différencie en kératocytes du stroma cornéen.
- Les cellules de la troisieme vague forment I'iris antérieur.

Ainsi a I'exception de I’épithélium cornéen antérieur, d’origine ectoblastique, et de
I’épithélium pigmenté de I'iris d’origine neurectoblastique comme la rétine, la totalité de la
chambre dérive des cellules de la créte neurale céphalique.

Par ailleurs, Johnston et Coll ont récemment démontré la participation des crétes
neurales céphaliques dans la genese des structures vasculaires et conjonctivales de I'ceil : sclere,
choroide, muscle ciliaire, tissu conjonctif de la musculature oculomotrice.

Au 5&me mois de gestation, I'angle irido-cornéen est donc formé de I'iris dont I'insertion
est trés antérieure sur le trabéculum primaire, est tapissé par la couche des cellules
endothéliales cornéennes; la région trabéculaire est donc peu développée I'angle étant comblé
par le tissu uvéal.

Au cours des trois derniers mois de gestation, se produisent :

= Une disparition progressive de la couche endothéliale a partir du bord papillaire de I'iris ;
= La formation de I’éperon scléral ou s’insérent les fibres longitudinales du muscle ciliaire

= Lerecul de I'insertion irienne au niveau de I’éperon scléral ;

= La formation du canal de schlemm et de la ligne de Schwalbe avec développement

trabéculaire.
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Pendant la premiére année de vie, I'angle acquiert sa configuration normale avec une
insertion irienne en arriere de I’éperon scléral, un trabeculum et un canal de schlemm bien

développés, et 'apparition des fibres circulaires du muscle ciliaire.

e B
F [‘\ﬂ\:.._.
&
o

Schéma 1: Embryon a la septiéme semaine (coupe du diencéphale) (52) :
1. Epiblaste;
2. Mésenchyme;
3. Vésicule optique;
4, Cristallin;
5. Tube neural;
6. Diencéphale;

7. Cellules issues de la créte neurale
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Schéma 2: Formation de I'angle irido-cornéen (35)
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II- RAPPEL ANATOMIQUE DE L’ANGLE IRIDO-CORNEEN (168):

L'angle irido-cornéen est issu de la réunion de quatre structures oculaires indissociables: la

cornée et la sclere en avant, l'iris et le corps ciliaire en arriere.
Cette association anatomique explique :

-son importance physiopathologique, en particulier son réle dans I’excrétion de I’humeur
aqueuse.

-Ses variations topographiques peuvent expliquer certains glaucomes congénitaux.

-Les rapports contractés avec la région du limbe, voie de passage obligatoire pour I'abord
chirurgical de I'angle.

L'angle irido-cornéen est composé de deux parois et d'un sommet (schéma 3):

1- La paroi antéro-externe :

Elle correspond a la face interne de la jonction cornéo-sclérale et comprend d'avant en
arriere :

% Le versant cornéen: représenté essentiellement par I'anneau de Schwalbe qui est une
condensation de la membrane de Descemet et forme la limite antérieure de l'angle irido-
cornéen, recouvert par I'endothélium cornéen en avant et trabéculaire en arriére.

% Le versant scléral: comporte deux éléments annulaires en relief, le septum scléral en
avant, et I'éperon scléral en arriere séparés par une dépression, la gouttiere sclérale.

La gouttiere sclérale est une dépression annulaire, triangulaire a la coupe, creusée dans la
sclere, contenant le canal de schlemm, tapissée par le trabéculum cornéo-scléral et uvéal.
L’éperon scléral est une bande annulaire de condensation des fibres sclérales a orientation
circulaire, de couleur blanc nacré et de section triangulaire.

Sur son versant antérieur s’insére le trabeculum cornéo-scléral, sur son versant
postérieur, les fibres longitudinales du muscle ciliaire, son sommet est recouvert par le

trabéculum scléral (169).
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Cette paroi répond en :

- dehors au limbe cornéo-scléral et plus en avant au film lacrymal et aux paupieres.

- dedans a I'humeur aqueuse.

2- La paroi postéro-interne ou irido-ciliaire :

C'est l'insertion de la racine de l'iris sur le corps ciliaire. Cette insertion laisse dégager une
partie du muscle ciliaire. C'est la bande ciliaire bien visible en gonioscopie.
C’est la partie la plus mince (0,1mm d’épaisseur) et la moins pigmentée du rideau irien, donc la
plus fragile.

La racine de I'iris est généralement convexe en avant du fait de la convexité antérieure du
cristallin et comporte plusieurs replis concentriques. Le pli le plus périphérique constitue
I'ourelet marginal de Fuchs ou ligne des crétes de Busacca et correspond a la limite de la paroi
postérieure de I’angle.

Situé en regard de I'anneau de schwalbe, il permet d’apprécier le degré d’ouverture de
I’angle.

Cette paroi entre en rapport avec :

- la chambre postérieure ;
- les proces ciliaires ;
- la zonule ;

- le cristallin ;

3- Le sommet de I'angle :

Correspond en grande partie au muscle ciliaire, triangulaire a la coupe, il s'appuie sur la
face postérieure de la sclére en arriére de I'éperon scléral et forme en avant la bande ciliaire en
rejoignant la racine de l'iris qui le sépare de la chambre antérieure.

Il est constitué de trois chefs musculaires, qui divergent en arriére a partir de I'épron

scléral :
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-Le faisceau externe (muscle de Brucke -Wallace), le plus long, se dirige en arriére
jusqu’a I'ora et forme le sommet du muscle ciliaire ;
-Le faisceau circulaire, annulaire (muscle de Rouget -Muller) ;

-Le faisceau interne, radiaire, s’insére sur I’épron et se dirige vers les proces ciliaires.

Les fibres musculaires sont entourées d’un stroma conjonctif.
Le grand cercle artériel de I'iris siege en avant des fibres circulaires profondes.
Le muscle ciliaire constitue une voie accessoire d’élimination de 'lhumeur aqueuse. C’est la voie

uvéo-sclérale (167).

4- Le trabéculum :

Tapisse la totalité de I'angle irido-cornéen, triangulaire a la coupe, c'est une formation
conjonctive lacunaire, composée d'un empilement de lamelles entourées de cellules
endothéliales, réalisant une grille pluristratifiée située en avant du mur interne du canal de
schlemm formant des espaces inter-lamellaires de plus en plus minces en approchant de la
lumiere canalaire. Il présente trois faces:

-La face antéro-externe, entre I'anneau de schwalbe et I’épron scléral, en contact intime
avec le mur interne du canal de schlemm, mesure 1mm de large.

-La face postéro-externe, depuis I’épron scléral jusqu’a la racine de [’iris.

-La face interne, s’étend de I'anneau de schwalbe jusqu’a la racine de I'iris, directement
au contact avec I’humeur aqueuse dans la chambre antérieure.

En gonioscopie, le trabeculum est de couleur blanc grisatre, parfois pigmenté en regard
du canal de schlemm, d’épaisseur variable, maximale en regard de I’épron scléral (200um).

Histologiquement, c'est une structure blanchatre, finement granuleuse, formée de quatre
parties. De dehors en dedans :

- le trabéculum cribriforme ;

- le trabéculum scléral ;
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- le trabéculum uvéal ;

- les proceés ou trabécules iriens

5- Le canal de Schlemm :

Canal annulaire disposé dans la partie postérieure de la gouttiére sclérale, limité en avant
par le septum scléral, en arriere par le trabeculum scléral, en périphérie par I'épron scléral. Il

renferme de I'humeur aqueuse, parfois du sang.

En gonioscopie, il n'est normalement pas visible, mais il le devient lorsqu'il est rempli de
sang.

Il est triangulaire a la coupe, arrondi en arriere, effilé vers 'avant, a lumiére unique,
parfois multiple, non uniforme avec des varicosités et des refends.
Sur le versant externe de canal s’implantent des canaux collecteurs efférents au nombre de 20 a
30.

Le versant interne est en contact étroit avec le trabéculum.
Les canaux efférents ou collecteurs du Schlemm comprennent :

- Les collecteurs externes: ils émergent de la paroi externe du canal de Schlemm et

s'anastomosent en un plexus intra-scléral profond. lls peuvent gagner directement la surface du

globe formant les veines aqueuses d'Acher qui se jettent dans les veines épi-sclérales.

- Les collecteurs internes: se sont de petits canaux qui quittent le Schlemm a angle droit.

IIs sont constitués d'un endothélium et d'un adventice. Leur role exact dans la circulation de

I'humeur aqueuse reste assez mystérieux.
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6- Vascularisation - innervation de I'angle irido-cornén :

6-1- Vascularisation:

6-1-1- Les arteres :

Il n'y a pas de vascularisation propre de l'angle. Cette région anatomique est en fait

intéressée par plusieurs carrefours vasculaires.

% La vascularisation du limbe: sous la dépendance des branches des artéres ciliaires
antérieures : les artéres conjonctivales et les artéres perforantes.
% La vascularisation irienne et ciliaire: richement anastomosée avec la précédente.

Elles sont issues des artéres ciliaires longues branches de I'ophtalmique.

6-1-2- Les veines :
Elles se regroupent en plexus étagés, le retour veineux se fait vers la région
conjonctivale, vers les vortiqueuses et vers le plexus épiscléral.

6-1-3- Les lymphatiques :

IIs se drainent par des troncs radiaires, puis dans des collecteurs principaux et finalement
dans les ganglions pré auriculaires, sous-angulo-maxillaires et parotidiens. lls pourraient jouer

un role dans I'élimination de I'humeur aqueuse.

6-2- Innervation (168):

IIs viennent du ganglion ophtalmique et du nerf nasal par les nerfs ciliaires.
= En superficie, ils forment au limbe un plexus pericornéen.
En profondeur, le plexus nerveux ciliaire, dans la couche supra ciliaire de la pars plana, innerve

la région de I’angle iridocornéen. Il comporte des fibres motrices, vasomotrices.
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1- Projection antérieure schématique de I'angle ido-cornéen (globle oculaire de face).
1- Projection antérieure de I'angle iridocorné@nrornée; 3- pupille; 4- scléroconjonctive;
5- iris; 6- région du limbe.

4
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2- Coupe sagittale de I'angle iridocornéen : 3- Vue endoculaire schématique de I'angle iridocoden
1- conjonctive; 2- sclére; 3- éperon scléral; sxatale schlemm;
5- trabéculum uvéal; 6- trabéculum cribri-formeseléral; 7- 1- épithélium cornéen; 2- stroma cornéen; 3- erdimth
limbe; 8- épithélium cornéen; 9- stroma cornédn; 1 Descemet; 4- canal de Schlemm; 5- sclére; 6- trabéxg
endothélium cornéen et membrane de Descemet; Ainlnie 7- iris; 8- racine de l'iris; 9- corps ciliaire; l@uscle
antérieure; 12- muscle ciliaire; 13- trabéculesnisi; 14- ciliaire; a- faisceau longitudinal; b- faisceawcaiaire; c-
chambre postérieure; 15- anneau de Schwalbe; @6epr faisceau radiaire; 11- proces ciliaires; 12- filrenulaires;
ciliaires; 17- fibres zonulaires; 18- équateur dstallin; 19- 13- anneau de Schlwalbe; 14- éperon scléral; Itdda
capsule cristallinienne; 20- cristallin; 21- featlpostérieur de ciliaire; 16- cristallin
l'iris ; 22- iris.

Schéma 3: Schéma de I'angle irido-cornéen (168)
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[lI- RAPPEL ANATOMIQUE DE LA PAPILLE OPTIQUE :

La papille ou la téte du nerf optique est la portion intra oculaire de celui-ci. Elle est le lieu
de convergence des fibres amyéliniques et axones des cellules ganglionnaires de la rétine qui se
regroupent en faisceaux pour former un tronc nerveux unique. Point de départ de la voie
optique, elle occupe le canal sclérochoroidien au-devant de la lame criblée ou commence le nerf

optique proprement dit. Elle est le carrefour d’épanouissement des vaisseaux rétiniens.

1-Anatomie descriptive :

1-1-Macroscopie (170)

La papille apparait comme un disque blanc rosé, [égérement saillant par rapport au plan

rétinien. Elle est légerement ovalaire a grand axe vertical. Son diameétre est de 1,5mm.

Elle est située a 3,5mm en dedans et Tmm au dessus du poble postérieur de I'ceil.

Au centre de la papille, on voit apparaitre les vaisseaux centraux qui se divisent a son niveau et
forment une dépression; I’excavation physiologique. Cette excavation est plus au moins large et
profonde selon les sujets.

Il existe entre le bord papillaire et I’excavation une zone annulaire présentant
directement les fibres optiques, I’anneau neurorétinien qui est un élément essentiel dans
I’évaluation de la maladie glaucomateuse ;

La face antérieure est en rapport avec le vitré et la face postérieure est constituée par la
lame criblée.

Les parois de la papille sont constitués par une bréche creusée dans les enveloppes du

globe : le canal choroido-scléral.

1-2- Anatomie microscopique :

La papille, téte du nerf optique comprend 3parties :
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1-2-1- La région prélaminaire :

Située en avant de la lame criblée, elle est limitée par la rétine et la choroide qui se
terminent a distance du canal scléral, sauf parfois la couche des cellules de I’épithélium
pigmentaire qui peut venir au contact (visible d’un croissant vasculaire péri papillaire).

L’absence de cellules visuelles se traduit sur le champ visuel par la tache aveugle de
Mariotte.

Elle est constituée de fibres nerveuses, de vaisseaux rétiniens et principalement des
astrocytes se réunissant ensemble pour former une structure dense avec des tunnels en relation
avec les pores astrocytaires de la lame criblée.

Les axones proviennent des cellules ganglionnaires rétiniennes. lls représentent 90% du tissu

constituant la papille a la partie superficielle.

1-2-2- Portion intralaminaire : La lame criblée

Il s’agit d’un tamis formé par environ 200 a 300 orifices irréguliers.

On note la présence :
* D’axones non myélinisés qui continuent leur trajet et se regroupent en faisseaux.lls sont
entourés de névroglie.
* D’astrocytes qui forment des gaines perifasiculaires completes et continues dans le sens
longitudinal.
* Les vaisseaux : I'artére et la veine centrale de la rétine sont entourées d’une gaine conjonctive

périvasculaire.

1-2-3- La région rétrolamellaire :

Cette portion postérieure est le point de départ du nerf optique proprement dit. La sclére
est séparée des éléments constitutifs du nerf optique par des gaines méningées.
Débutant a la partie postérieure de la lame criblée, cette portion est constituée :

-Des fibres nerveuses

- Des oligodendrocytes

- Des astocytes entourant les fibres myélinisées, les séparant du tissu conjonctif voisin et

des vaisseaux,
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- Des septums du nerf optique divisant incomplétement les fibres nerveuses en paquet

de fibres et jouant un role nutritionnel et de support,

- Des vaisseaux centraux de la rétine,

- Des gaines du nerf optique avec pie mére a la partie interne, arachnoide et dure mere
a I’extérieur.
Les méninges entourent le nerf optique, exercent une pression en communication avec le
systéme vértébro-cérébral. Dans le contexte de la physiologie du glaucome, ce n’est pas tant la
pression intraoculaire mais le gradient de pression translaminaire (pression intra oculaire

/pression extra oculaire) qui joue un réle important dans la dégradation du nerf optique(170).

2-Vascularisation de la papille :

2-1-Artére et veine centrales de la rétine :

Ces deux éléments sont entourés a l'intérieur du nerf optique par une gaine fibreuse et
I’adventice collagénique des vaisseaux centraux est entouré d’une couche astrogliale qui est en
continuité en avant avec les astrocytes de la membrane d’Elsching. La lumiére vasculaire des
vaisseaux se rétrécit au niveau de la lame criblée ou elle est moins large que dans la portion
intra orbitaire du nerf.

L’artére centrale de la rétine pénétre dans le nerf entre 5 et 15mm en arriere du pole
postérieur du globe et a la face inférieure du nerf, traverse la lame criblée, émerge au fond de
I’excavation, du coté nasal par rapport a la veine et se divise en deux troncs supérieur et
inférieur qui vont se séparer en une branche nasale et une branche temporale. La veine centrale

de la rétine a dans le sens inverse et du c6té temporal la méme disposition que I'artére.

2-2- Vascularisation propre de la papille :

La région pré laminaire est irriguée en surface par des branches de I'artéere centrale de la
rétine et en profondeur par des branches des artéres ciliaires courtes postérieures.
La région laminaire est irriguée par des branches des artéres ciliaires courtes

postérieures.
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La région rétro laminaire est irriguée en périphérie par des branches des artéres ciliaires
courtes postérieures et au centre par des branches intra-neurales provenant de I’artére centrale

de la rétine.

2-3- Drainage veineux :

Il se fait par :
= La veine centrale de la rétine.
= Les veines choroidiennes qui se jettent par la suite dans les veines vortiqueuses.
= Les veines des gaines méningées qui se jettent dans les veines ciliaires postérieures.
= Quelques fois par des veinules qui traversent la sclére et se terminent dans une veine

orbitaire.

IV- RAPPEL PHYSIOLOGIQUE :

1-Physiologie de I’humeur aqueuse:

L'humeur aqueuse est un liquide endo-oculaire limpide, secrété par les proceés ciliaires au
niveau de la chambre postérieure, qui gagne la chambre antérieure par la pupille et la quitte par
le filtre trabéculaire.

C'est le déterminent le plus important de la PIO.

Elle assure en outre, une fonction métabolique nutritionnelle vis-a-vis du cristallin, la
cornée et du trabeculum, aussi bien par les nutriments qu'elle leur fournit que par les déchets

gu'elle élimine (171, 172).

1-1-Formation de 'humeur agqueuse :

1-1-1- Structures impliguées dans la formation déhumeur aqueuse :

L'humeur aqueuse provient du sang mais sa composition en est bien différente, les deux
liquides étant séparés par une barriere anatomique et fonctionnelle appelée barriere hémato-

aqueuse (BHA).
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]
La barriere hémato-aqueuse est constituée de I’ensemble des structures uvéales qui
séparent le sang des capillaires de I'iris et du corps ciliaire de I’lhumeur aqueuse des chambres
antérieures et postérieures.
L’humeur aqueuse est formée au niveau des procés ciliaires a partir du plasma a raison

de 2,2mm3/min (171).

1-1-2- Mécanismes de formation de 'lhumeur agueuse

Le mécanisme de sa production est complexe, on peut considérer que I’lhumeur aqueuse
subit d’abord une ultrafiltration au niveau de la paroi des capillaires du corps ciliaire, puis
s’enrichit de certaines substances par transport actif au niveau de I’épithélium ciliaire; de plus, il
y a des échanges avec les organes de voisinages qui puisent des métabolites et y rejettent des
déchets (172).

Au niveau de I’épithélium ciliaire, plusieurs mécanismes vont permettre aux éléments
sanguins, présents dans le stroma et les espaces intercellulaires, de traverser les membranes
cellulaires, franchissant ainsi la barriere hémato-aqueuse pour produire ’lhumeur aqueuse dans
la chambre postérieure :

¢ Diffusion simple:

Concerne les petites molécules liposolubles qui vont se répartir de part et d'autre de la
membrane cellulaire en fonction de leur gradient de concentration.

¢ Diffusion facilitée :

Concerne le glucose et la plupart des acides aminés qui traversent la membrane
plasmique de facon beaucoup plus rapide que des substances de méme famille en utilisant un
transporteur membranaire de nature protéique. La saturation du transporteur pour des
concentrations trop élevées de la substance explique la limitation de la vitesse de son passage.

e Ultrafiltration:

C’est un procédé permettant la séparation des molécules biologiques en fonction de leur
taille moléculaire, a travers des membranes sélectives contenant des pores dont le diametre
assure la sélection.

Elle nécessite une force fournie par le gradient de pression de part et d’autre du filtre.
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L’ultrafiltration n’est pas le mécanisme principal de la production de I’lhumeur aqueuse,
elle ne représente que 15% du flux de I’humeur aqueuse.

oSécrétion active :

C’est le mécanisme le plus important dans la formation de I’humeur aqueuse, c’est la
capacité de transférer spécifiquement un élément d’un coté a l'autre de I’épithélium ciliaire
grace a des pompes énergie dépendantes, contre le gradient de concentration électrochimique.

Il concerne principalement le transport actif du sodium par pompe a sodium contenue
dans la paroi des cellules claires de I’épithélium ciliaire, on constate a leur niveau un grand
nombre de mitochondries et une activité Na+/K+-ATPase plus forte dans leur membrane que
dans celle des cellules pigmentées.

Les ions sodiums proviennent du stroma ciliaire a partir des capillaires fenétrés,
traversent facilement la lame basale des cellules pigmentées puis au niveau des cellules non
pigmentées, un phénomene d’échange Na+/H+ interviendrait aux poles apicaux, la production
d’ions H+étant catalysée par I'anhydrase carbonique :

CO2+H20<HCO3™ +H-".

Un ion sodium pénétrait dans la cellule non pigmentée en échange d’un ion H*, les
inhibiteurs de I’anhydrase carbonique, qui diminuent la sécrétion de I’humeur aqueuse, sont en
faveur d’un tel mécanisme.

La Na+/K+-ATPase pompe les ions Na+situés a I'intérieur des cellules non pigmentées et les
rejette hors du poble basal des cellules; en méme temps elle mobilise les ions K+ de I’humeur
aqueuse et permet leur passage intracellulaire (trois ions Na+ sont échangés avec deux ions K+)

En résumé, la composition de I'humeur aqueuse (99,6% d’eau) rend compte du role
primordial du passage transépithélial du sodium: ce phénomene actif crée un environnement
hyperosmolaire du coté camérulaire de la barriere hémato aqueuse responsable du flux d’eau
vers la chambre postérieure, a I'origine de 85% de la sécrétion d’humeur aqueuse.
L'ultrafiltration et les phénomenes de diffusion simple ou facilitée interviennent sur le plan
guantitatif pour une faible part dans cette sécrétion, mais jouent un réle important au niveau des

constituants de I’lhumeur aqueuse (171).
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1-2-Excrétion de ’humeur agueuse :

L’humeur aqueuse sort de la chambre antérieure au niveau de I’angle irido-cornéen.
Cette évacuation s’effectue pour 90% par la voie principale trabéculo-canaliculaire constituée par
le trabeculum, le canal de schlemm et ses vaisseaux efférents, et pour 10% par les voies
accessoires uvéo sclérales. Les échanges avec I'iris sont limités car la pression capillaire est trop
élevée pour permettre une excrétion irienne.

Le canal de Schlemm joue le role d’un collecteur qui distribue I’hnumeur aqueuse aux
veines aqueuses puis les veines épisclérales puis la circulation générale. Les veines aqueuses
sont des canalisations situées entre le canal de schlemm et les veines épisclérales.

La voie uvéosclérale circuite les voies d’élimination normales, chemine entre les espaces
intermusculaires ciliaires et pénetre dans I’espace suprachoroidien. Elle est drainée par les
vaisseaux choroidiens et lymphatiques et les vaisseaux de I’orbite. Son débit est de 0,50pul/min.
Cette voie secondaire est bloquée par la pilocarpine qui provoque une contraction du muscle

ciliaire fermant ainsi les espaces inter fasciculaires (156, 171),

2-PRESSION INTRA-OCULAIRE :

La pression intraoculaire résulte de I'équilibre s’établissant entre le contenu du globe
(cristallin, vitré, uvée et humeur aqueuse) et son contenant (coque cornéo sclérale), le role
essentiel étant joué par I’humeur aqueuse.

La coque cornéo sclérale est composée de fibres de collagéne et de fibres élastiques,
dont la capacité de distension est trés faible chez I’adulte contrairement a I’enfant (buphtalmie
lors d’hypertonie oculaire). Une augmentation éventuelle de volume du contenu intraoculaire se
trouve limitée par la résistance pariétale ou rigidité sclérale. La rigidité sclérale varie avec I'dge,
le statut réfractif, voire avec certaines thérapeutiques.

La pression intraoculaire résulte en grande partie de I’équilibre entre sécrétion et
élimination de I'humeur aqueuse. Cette élimination se fait pour 85 a 90% par voie trabéculo

canaliculaire, et pour 10 a 15% par voie uvéosclérale.
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Au niveau de la voie trabéculo-canaliculaire, ce sont essentiellement le trabéculum, la
paroi interne du canal de schlemm et les vaisseaux efférents qui sont a I'origine de la résistance
a I’écoulement de I’humeur aqueuse dans les conditions physiologiques normales.

La cellule endothéliale est I’élément fondamental des deux premieres structures. Elle
intervient directement dans I’écoulement de I’humeur aqueuse d’une part grace a son pouvoir
phagocytaire en éliminant les éléments figurés, les débris, les grains de pigments présents dans
I’humeur aqueuse pouvant venir obstruer les orifices trabéculaires et d’autre part, grace a ses
possibilités de transport du liquide par vacuolisation intracellulaire et indirectement par la
substance fondamentale extracellulaire, véritable filtre, puisqu’elle en assure la syntheése,
maintient sa cohérence, module son hydratation et ainsi son niveau de résistance a I’écoulement
de I’humeur aqueuse .

La résistance apres le canal de schlemm est le reflet de la pression régnant dans les
veines aqueuses et épisclérales.

Au niveau de la voie uvéo sclérale, la résistance dépend essentiellement a I’état du
muscle ciliaire.

La valeur normale de la pression intra-oculaire se répartit selon une courbe gaussienne
et il faut faire intervenir d’autres notions telles que I’'age, la réfraction du sujet et le sexe.

La pression intraoculaire normale est de :
= Chez I’enfant avant un an: 9+2mmHg.
= Elle augmente de 0 ,8mmHg par an.
* Chez I’adulte: 15+2,5mmHg.
= Elle peut étre considérée dans les limites de la normale jusqu’a 21mmHg.

Le contrble de la pression intraoculaire résulte principalement de la dynamique locale de
I’humeur aqueuse sous |'étroite dépendance des facteurs hormonaux, mécaniques et nerveux
qui agissent sur le débit de sécrétion du corps ciliaire, sur le systéme vasculaire impliqué dans
I’élimination de I’humeur aqueuse (pression veineuse épisclérale) et sur I’élimination trabeculaire
et uvéosclérale de I’humeur aqueuse. Toute modification d’'un de ces paramétres retentit

directement sur le niveau de pression intraoculaire (171, 173).
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La pression intraoculaire (PIO) présente un rythme nycthéméral chez les animaux et
I’homme, avec une acrophase pendant la nuit et des valeurs plus basses dans la journée.

Les structures cérébrales permettant la régulation de la PIO comportent le noyau supra
chiasmatique qui contréle [Pactivité du systeme nerveux autonome, sympathique et
parasympathique. Ces effecteurs permettent ainsi la régulation rythmique de la production
(controle béta adrénergique) et de I'excrétion (contréle alpha-1 adrénergique et
parasympathique, prostaglandines) de ’humeur aqueuse.

Plusieurs neuropeptides, dont le peptide intestinal actif, la substance P et le peptide
natriurétique sont également impliqués dans la régulation de la PIO. Les variations circadiennes
de leur expression et /ou de leur activité restent cependant inconnues.

D’autres facteurs peuvent également avoir un effet sur la PIO, tels que le cortisol
plasmatique, I’osmolarité sérique, les mouvements oculaires, I'accommodation, la mydriase ou

les variations posturales (173).
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Annexe 2: FICHE D’EXPLOITATION

N d’entrée :

N d’ordre :

Nom et prénon :

Age :

Sexe : FO MO

Adresse : Téléphone :
Date d’admission :

Antécédants :
Déroulement de la grossesse : Fievre maternelle
Sérologie toxo + O
Sérologie rubéole + O

Eclampsied
Accouchement : voie basse O Césarienne O
Indication de la césarienne :
SNN O Prématurité O
Prise médicamenteuse :
Cas similaires dans la famille : parentsn fraterie O cousins O

Consanguinité chez les parents :
Degré de consanguinité :

Début de la symptomatologie : Naissance-2mois 0 2- 12 mois O Plus de12moisO
Age du diagnostic :

Mode de début : Aigu O progressifO
Atteinte oculaire : Bilatérale :
Unilatérale : ODO OGO

CDD: Signes fonctionnels
Photophobie O larmoiement clair O
Mégalocornée O Trouble du comportement visuel O
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Signes physiques :
BAV O
Opacité de la cornée 0O
Strabisme O

EXAMEN OPHTALMOLOGIQUE :
1- Enfant éveillé :

Réaction a la lumiére :
Reflexe de poursuite

Glaucomes congénitaux

(Edéme de cornée O
Augmentation de diamétre cornéenn
NystagmusO

Comportement a I’occlusion monoculaire :

Etat des paupieres
Appareil lacrymal :
Conjonctive :
Motilité oculaire :

2-Ex sous anesthésie générale :
oD
Cornée :
Diamétre vertical :
Diamétre horizontal :
Claire :
Opacité :
(Edéme :
Vergetures :
Rupture de Descemet :
Profondeur de la CA :
Réfraction :
Iris :
Absent :
Polycorie :
Pupille décentrée :
Pupille déformée :
Cristallin :
Tonus oculaire :
Gonioscopie :
Degré de I'ouverture de I'angle :
Type de dysgénesie :
Degré de la dysgénésie
Présence de vaisseaux visibles :
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Ex de fond d’ceil :
Papille : Importance de I’excavation 3/100 3-9/100 Totaled
Diameétre de I'anneau papillaire :
Coloration de la papille
Atrophie optique :
3-EXAMEN GENERAL :
Autres anomalies oculaires:
Autres anomalies générales :
4-BILAN PARACLINIQUE :

Echo mode B : Profondeur de la chambre antérieure :
Longueur axiale :
Présence d’excavation de la papille :
Importance de I’excavation de la papille :
Bilan pré-anesthésique :

Glycémie : Urée :
Radiographie du thorax : Autres :
Anesthésie : AGO
5-TRAITEMENT :
*Médical : molécule : Dose :
*Chirurgical :

Goniotomie O
Trabeculotomie O
Trabéculectomie O
Valves antiglocomateuses O
Nombre d’interventions :
*Application d’antimitotiques :

Type : 5FU O MMC O

Dosage

Durée d’application

6-EVOLUTION : * favorable
* Complications : Per opératoire: Hyphéma O
Issu du vitré O
Post opératoire : Hyphéma O
Décollement de rétine 0O
Ulcére cornée 0O
Kératite superficielle O
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7-SUIVI POST OPERATOIRE :

Troubles de la vision :
Réfraction :
Etat de la cornée :
Diameétre de cornée :
Etat du segment antérieur :
Tonus oculaire corrigé :
Gonioscopie

FO : I’excavation papillaire :

Longueur axiale :

oD
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