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Manuscrit :

Nous rapportons le cas d’un patient de 3 ans et 9 mois, adressé en raison d’une acuité visuelle basse
bilatérale et non améliorable. Il n’avait pas d’antécédents particulier. Une absence de poursuite
visuelle et un nystagmus précoce ont été constatés a I'dge de deux mois.

La réfraction sous cycloplégiques a retrouvé une myopie forte associée a I'astigmatisme direct : - 7,25
(-5,00) 10° a 'OD et - 6,50 (- 3,00) 170° a I'0G.

L’acuité visuelle corrigée est de 0,06/10°™ Rossano 1/4 a ’'OD et 0,08/10°™ Rossano 1/5 a I'0G.

L’'examen du fond d’ceil objective au pole postérieur et aux 2 yeux un épais bouquet de fibres a
myéline recouvrant la macula (Fig. 1 a et b). A I'OCT maculaire, la dépression fovéolaire est déformée
et les couches des fibres ganglionnaires et des cellules ganglionnaires sont hypertrophiées (Fig. 1 ¢, d,
e et f). Les couches rétiniennes externes sont mal visualisées du fait du masquage par I'"hypersignal
des couches internes.

L’ensemble du tableau clinique et de I'imagerie nous améene a évoquer un syndrome fibres a myéline
- myopie - amblyopie.

Les fibres a myéline sont présentes chez 0,5 a 1 % de la population générale, et sont bilatérales dans
7,7% des cas [1-2]. Elles sont parfois héréditaires, sur un mode de transmission autosomique
dominant [1] sans qu’aucune mutation particuliére ne soit incriminée a ce jour. La physiopathologie
est méconnue. Une myélinisation anormale rétinienne par des oligodendrocytes ectopiques et une
dysfonction de la lame criblée, développementale ou acquise, seraient responsables du
développement de fibres a myéline [2]. Le pronostic visuel est réservé dans les cas bilatéraux.

Légendes des figures :

Figure 1.

a, b. Rétinophotographies. Bouquet de fibres a myéline bilatéral recouvrant le péle postérieur a
droite (a) et a gauche (b)

c-f. OCT maculaire (Heidelberd Spectralis SD-OCT, Heidelberg Engeneering, Inc., Heidelberg,
Germany). Hypertrophie des couches des fibres nerveuses et des cellules ganglionnaires. Les couches
rétiniennes externes paraissent déstructurées mais il existe un masquage par I'hypersignal issu de la
rétine interne.
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