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Imagerie des dystrophies cornéennes stromales en tomographie a cohérence optique et
en microscopie confocalén vivo.

In vivo confocal microscopy and optical coherence tomography in stromal corneal
dystrophies.

Raphaél ATIA, MO, Léa Jouve, MB) Christina GEORGON, MS Laurent LAROCHE,
MD'? Vincent BORDERIE, MD, PhE?, Nacim BOUHERAOUA, MD, PhB?

Centre Hospitalier National d’Ophtalmologie des Quinze-Vingts, Paris, France. Sorbonne

Université,UPMC Univ Paris 06.

?|nstitut de la Vision, Paris, France, Sorbonne Université, UPMC Univ Paris 06, UMR S 968.

Titre court : Imagerie des dystrophies cornéennes stromales.

Auteur correspondant :

Dr Nacim Bouheraoua, MD ; PhD

Service d'ophtalmologie 5, Centre Hospitalier National d'Ophtalmologie des Quinze-Vingts,
28, rue de Charenton, 75012 Paris, France

Institut de la Vision, Paris, France, Sorbonne Université, UPMC Univ Paris 06, UMR S 968.

Email : nacim.bouheraoua@gmail.com

Déclaration de liens d’intéréts: les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d’intéréts.

© 2018 published by Elsevier. This manuscript is made available under the CC BY NC user license
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/


http://www.elsevier.com/open-access/userlicense/1.0/
https://www.elsevier.com/open-access/userlicense/1.0/
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0181551218305114
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/
https://www.sciencedirect.com/science/article/pii/S0181551218305114

10

11

12

13

14

15

16

17

18

19

20

21

22

23

24

25

Imagerie des dystrophies cornéennes stromales emtographie a cohérence optique et
en microscopie confocalén vivo.
In vivo confocal microscopy and optical coherence tomogray in stromal corneal

dystrophies.

Introduction

Les dystrophies cornéennes épithélio-stromalesu¢aaas de type | (ou Groenouw I) et Il
(ou Avellino) sont de transmission autosomale damie et sont associées a des mutations du
géneTGFBI situé sur le chromosome 5 [1]. La dystrophie grainellde type | se manifeste
généralement au cours de 18°Hécennie de vie. Les opacités sont localiséesoemée
centrale. La cornée reste claire en périphérienetiehors des zones d'opacités. L'acuité
visuelle peut étre conservée ou modérément altpedelant de nombreuses années. La
membrane de Descemet et I'endothélium ne sont fpeista (Figures 1, 2, 3). La dystrophie
granulaire de type Il associe les caractéristiqieda dystrophie granulaire de type | aux
caractéristiques des dystrophies grillagées deltypigures 1, 4, 5) [1, 2].

La dystrophie cornéenne maculaire (ou Groenouw ty)pest de transmission autosomale
récessive et est associée a des mutations du@@8E6 situé sur le chromosome 16. Les
symptbmes débutent généralement au cours de |'sdolee, la baisse d'acuité visuelle
associée aux opacités cornéennes est importange.opacités sont présentes en cornée
centrale et périphérique. La cornée est fine. lthium est épargné mais le stroma
postérieur et la membrane de Descemet peuveratiiats (Figures 1, 6) [3].

Nous décrivons l'aspect en biomicroscopie, en targuge a cohérence optique de type
spectral domain (SD-OCT) en coupe et en face aju&®n microscopie confocale des

dystrophies stromales maculaire et granulairegpuke ltet 1.
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Légendes des figures

Figure 1 : Aspect biomicroscopique des dystrophies cornéestresnales.A. Dystrophie
granulaire de type | avec des dépdts granuleuxchbtres en flocons de neige localisés en
cornée centrale chez un patient de 32 Bnfystrophie granulaire de type Il avec des dépbts
granuleux blanchéatres en flocons de neige assadi&s lignes cristallines irrégulieres et une
coloration jaunatre de la cornée chez un patierB4ddans qui présente une baisse de I'acuité
visuelle progressive et des douleurs oculairesdinéamtes C. Dystrophie cornéenne
maculaire : dépbts cornéens mal limités, conflyadigspect blanc sale avec un aspect de flou
entre les dépdts touchant le centre et la périphésrnéenne chez un patient de 26 ans

présentant une baisse d'acuité visuelle progressive

Figure 2 : Dystrophie granulaire de type | - En microscopiafooalein vivo, on observe une
accumulation de dépots irréguliers hyper-réflectiés kérato-épithéline sous la couche des
cellules épithéliales basales (A et B) ainsi quesde plan de la couche de Bowman (C).
Plexi nerveux gréles et peu réflectifs (B). Danatéol’épaisseur du stroma, des dépodts
irréguliers granuleux et de forme trapézoides semtouvés (D, E et F). Les Iésions
granulaires sont généralement hyper-réflectivease® gris-blanc et peuvent étre séparées

par des zones de stroma d’'aspect normal.

Figure 3 : Dystrophie granulaire de type En SD-OCT en coupe axiale, au niveau du centre
de la cornée, on visualise la présence de dépdisrgflectifs, bien limités, de forme
volontiers polygonale dans et sous le plan de lecloe de Bowman et de toute I'épaisseur du
stroma (A). La surface stromale est irréguliéreretulée avec un lissage par I'épithélium (A)
qui peut étre hyperplasique dans les zones crelisesarte pachymétrique (B) met en
évidence cette irrégularité de I'épithélium. En 80T en face (C), au niveau du plan stromal
antérieur, le matériel apparait hyper-réflectif. @serve une bonne concordance avec les

images visualisées en microscopie confoaalévo (D).
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Figure 4 : Dystrophie granulaire de type Il — En microscopanfocale, on observe des

dépdts hyper-réflectifs sous la couche de cellbsales épithéliales (A et B). Ces dépodts
sont bien localisés en coupe obligue (B). Au nivdawstroma superficiel et moyen (C, D et
F), des amas de dépbts granulaires hyper-réfleatiése des bords irréguliers sont présents.
Des images grillagées, linéaires ramifiées hyptecéfies sont retrouvées dans le plan
stromal (E). Par ailleurs, les noyaux de kératacgtnt normaux dans le stroma superficiel et

moyen (E et F).

Figure 5: Dystrophie granulaire de type Il (ou dystrophie @lino) - En SD-OCT en
coupe axiale, au niveau du centre de la cornée éh adnoyenne périphérie, on visualise la
présence de dépots hyper-réflectifs irréguliermimeau du plan de la couche de Bowman et
du stroma antérieur (A). La membrane de Descemiratothélium sont respectés (A). La
carte pachymétrique (B) est normale également.[HOST en face (C), au niveau du stroma
superficiel, le matériel apparait hyper-réflecin observe une bonne concordance avec les

images visualisées en microscopie confoaaiévo (D).

Figure 6 : Dystrophie cornéenne maculaire - En microscopidamatein vivo, au niveau du
plan des cellules épithéliales, on observe la piseale cellules hyper-réflectives de petite
taille parmi des cellules de morphologie normaleefAB). Dans le stroma, on retrouve un
aspect strié hypo-réflectif (C) ainsi que des degdtper-réflectifs jusqu’a la couche des
cellules endothéliales (D). En SD-OCT en coupelaxig), on visualise la présence de dépbts
hyper-réflectifs mal limités avec une surface swatamrréguliere et ondulée ; ces dépbts se
retrouvent dans toute I'épaisseur stromale et not@nt au niveau du stroma postérieur et de
I'endothélium (fleches rouges). La carte pachyméti(F) retrouve une épaisseur cornéenne

diminuée associée a un épithélium irrégulier dlierégularité du stroma.
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Spectral Domain OCT : RTVue (Optovue, Inc., FremoB#). Les images en face

représentent des champs de 4 cm sur 4 cm.

Microscopie confocale : Heidelberg Retina Tomograipravec Rostock Corneal Module

(Heidelberg Engineering GmBH, Dossenheim, Germagny)es images représentent des

champs de 400m par 40Qum.
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