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In vivo confocal microscopy and optical coherence tomography in punctiform and

polychromatic pre-Descemet's corneal dystrophy.

Imagerie en microscopie confocale in vivo et tomographie en cohérence optique de la

dystrophie pré-Descemétique punctiforme et polychromatique.

Introduction

La dystrophie pré-Descemétique punctiforme et polychromatique est considérée comme un
sous type de la dystrophie pré-Descemétique. Il s’agit d’une dystrophie asymptomatique sans
retentissement fonctionnel visuel [1]. Cette atteinte semble €tre de transmission autosomique
dominante [2, 3]. Les signes cornéens sont en général visibles vers I’age de 30 ans mais ont
également été décrits chez un enfant de 3 ans [1]. Ce sous-type de dystrophie pré-
Descemétique n’est pas évolutif. Les patients présentent des opacités fines centrales ou
diffuses multicolores au niveau du stroma profond juste en avant de la membrane de
Descemet. En histologie, les kératocytes du stroma postérieur présentent des inclusions
lipidiques intracytoplasmiques. Des opacités similaires peuvent étre retrouvées dans
I’ichtyose récessive ou liée a 1I’X, le pseudoxanthome élastique, la dystrophie postérieure
polymorphe, et la dystrophie de Francois [1, 4]. La présence de microcristaux cornéens peut
également é&tre associée a des pathologies générales plus séveres (hyperuricémie,

hypercholestérolémie, tyrosinémie, myélome multiple et gammapathie monoclonale) qu’il

sera important de rechercher par un bilan biologique [4].

Nous décrivons I’aspect en biomicroscopie, en tomographie a cohérence optique de type
spectral domain (SD-OCT) ainsi qu’en microscopies confocale de la dystrophie pre-

Descemétique punctiforme et polychromatique (Figures 1-3).
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Légendes des figures

Figure 1 : Aspect biomicroscopique de la dystrophie pré-Descemétique punctiforme et
polychromatique. Il s’agit d’une femme de 70 ans sans antécédent dont 1’acuité visuelle
corrigée est de 10/10° aux deux yeux. La cornée est parsemée de microcristaux de couleurs
multiples situés en avant de la membrane de Descemet (A). L’atteinte est bilatérale et
symétrique. A fort grossissement certains cristaux apparaissent verts, d’autres bleus, d’autres

rouges (B).

Figure 2 : En SD-OCT en coupe axiale, 1’endothélio-Descemet apparait légerement
hyperréflective. Des particules fines hyperréflectives sont présentes dans I’épaisseur du
stroma (A). L’épithélium est sans particularité. La pachymétrie est augmentée a 620 um en

moyenne périphérie (B).

Figure 3 : En microscopie confocale in vivo, les cellules épithéliales, la couche de Bowman,
les kératocytes, le plexus sous-basal et les troncs nerveux stromaux sont de morphologie et de
densité normale (A-F). On observe la présence de particules fines dans le stroma antérieur (B,
C, D). De nombreux dépots hyperréflectifs sont présents au niveau du stroma postérieur juste
en avant de I’endothélium (G). L’endothélium présente une morphologie et une densité

normale (H).

Spectral Domain OCT : RTVue (Optovue, Inc., Fremont, CA).

Microscopie confocale : Heidelberg Retina Tomograph III avec Rostock Corneal Module

(Heidelberg Engineering GmBH, Dossenheim, Germany) ; Les images représentent des

champs de 400 um par 400 um.
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