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(Edeme cornéen
V Borderie Résumé. — L'eedeme cornéen est une situation clinique fréquente qui pose des
M Baudrimont problemes diagnostiques et thérapeutiques parfois proches de ceux de I'oedeme maculaire.
O Touzeau La physiopathologie de I'cedéme cornéen fait intervenir principalement 'endothélium
L Laroche cornéen (rupture de la barriere endothéliale, atteinte de la fonction de pompe endothéliale),

mais aussi le stroma et I'épithélium. Le diagnostic étiologique est fondé sur des arguments
anamnestiques, biomicroscopiques et sur la microscopie spéculaire. La plupart des cedemes
cornéens sont d'origine endothéliale, les causes les plus fréquentes étant la kératopathie
bulleuse de I'aphake et du pseudophake et la dystrophie de Fuchs. L'examen attentif a la
lampe a fente de I'endothélium et de la membrane de Descemet au fort grossissement en
fente large (en condition de réflexion spéculaire sur I'endothélio-Descemet) et en rétro-
illumination permet souvent un diagnostic précis des pathologies endothéliodescemétiques.
Celles-ci se caractérisent par des lésions histologiques et ultrastructurales bien définies. Le
traitement de I'cedéme cornéen évolué est la kératoplastie transfixiante dont le pronostic
varie en fonction de la cause de I'cedeme.
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Physiopatho|ogie de ',edeme cornéen selon la formule : Pl = PIO-PG. Pour une PIO égale a 15 mmHg et une PG
égale a 55 mmHg, la Pl est égale a -40 mmHg. Quand la PIO dépasse la PG,
la PI devient positive (ce qui signifie un flux liquidien hors du stroma) et un

Reégulation de I'hydratation cornéenne cedéme sous-épithélial apparait. Cette situation est réalisée pour des valeurs
. | élevées de la PIO (glaucome aigu) ou pour des valeurs basses de la PG
Hydratation du stroma cornéen (cedéme cornéen).

L’hydratation du stroma cornée(H) représente le rapport entre le poids L'endothélium et I'épithélium permettent de réguler I'nydratation du stroma
d’eau du stroma et le poids sec du stroma (en mg d’eau par mg de poids s@)de lutter contre I'cedeme stromal (fonction de déshydratation ou de
Elle estlinéairement liée a I'épaisseur cornéenne (e, en mm) selon la form@léturgescence). Aprés désépithélialisation, on obtient une augmentation
H=8e - 0,7. Sa valeur normale est de 3,04 m@Hing de poids sec dans le d’épaisseur de la cornée qui ne dépasse pas le double de I'épaisseur normale,
stroma antérieur et 3,85 mg,&/mg de poids sec dans le stroma postérieur'cedéme siége dans le stroma antérieur. En revanche, aprés destruction de
A I'état normal, la cornée contient 78 % d’eau et a une épaisseur dendothélium et de la Descemet, I'cedéme cornéen est beaucoup plus
0,52 mmissl, important et I'épaisseur cornéenne est multipliée par trois en 4 heures puis

La pression de gonflement du stroma cornée6) correspond a la force Peut atteindre cing fois I'épaisseur normale. La décompensation survient en
nécessaire in vitro (cornée isolée) pour éviter un gonflement du stroma. Efl§SSous de 300 a 500 cellules/Arm.

estdue aux charges négatives des protéoglycanes qui entourent les fibrilles de . , .

collagéne. Celles-ci tendent a éloigner les molécules les unes des autreE@gctions de I'endothélium

donc a augmenter I'épaisseur cornéenne et I'hydratation du stroma. Cette R .

pression de gonflement est de I'ordre de 55 mmHg. Elle diminu&onction de barriere endothéliale

exponentiellement lorsque I'hydratation cornéenne augmente. _Elle est assurée par les jonctions intercellulaires des parois latérales des
La pression d'imbibition du stromgPl) est égale a la pression negative qu'il cellules endothélialestight junctions ou jonctions étanches, présentes a la
faut maintenir dans des microcanules remplies de sérum salé et implantgestie apicale des parois latérales gap junctionsou jonctions

dans le stroma cornéen in vivo pour éviter tout mouvement liquidien dans lggmmunicantes. Ces jonctions sont perméables & I'eau et aux petites
canules. Ceci montre que le stroma est maintenu in vivo dans un état g@glécules. La barriére endothéliale s’oppose au flux liquidien de la chambre
déshydratation relative. En valeur absolue, la Pl augmente avec la PG, @itérieure vers le stroma cornéen en empéchant la diffusion des grosses
tend a créer une rétention d’eau au niveau du stroma, et diminue avecptlécules. Cette fonction de barriére est altérée par 'absence de calcium,
pression intraoculaire (PIO), qui tend a créer une sortie d’eau hors du stronraxposition a la diamide et les variations de pH en dehors de l'intervalle 6,8-
8,2. La perfusion de I'endothélium de lapin avec un milieu sans calcium
désintégre les complexes de jonction et provoque un cedéme stromal ; la
diamide oxyde le glutathion intracellulaire. Elle peut étre appréciée in vivo
en étudiant la perméabilité de I'’endothélium a la fluorescéine par
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est un mécanisme actif nécessitant de I'énergie. Le transport d’eau a travEsgaporation a la surface cornéenne

I'endothélium cornéen se fait en fonction du gradient d’ions bicarbonates et . . . . 3

sodium entre le stroma et la chambre antérieure. Pour entrainer uﬁ,ﬂ,e joue un role relatif dans la fonction de déturgescence du stroma.
déshydratation (déturgescence) du stroma, la cellule endothéliale augmenfgP@iSseur cormneenne est plus basse de 5 % le jour que la nuit. Le port de
la concentration des ions bicarbonates et sodium dans 'humeur aqueu§altilles de contact augmente I'évaporation du film lacrymal, induit un
L'anhydrase carbonique des cellules endothéliales permet une Iibéra’rirgadrm'ement réflexe, diminue le clignement palpebral, modifie I'osmolarite
d'ions bicarbonates dans la chambre antérieure en catalysant la productior?§8 l2rmes et entraine une stagnation des larmes derriere |a lentille.

ces ions a partir de dioxyde de carbone et d’eau. L’ATPagékNprésente

sur la membrane latérale des cellules endothéliales a un réle essentiel. Elﬁaok)gie de 'o,edéme cornéen

transporte le sodium hors de la cellule vers la chambre antérieure et le

potassium a I'intérieur de la cellule (trois Naontre deux K).  |’cedéme cornéen peut résulter d’une altération de la fonction de pompe
L'augmentation de la concentration du sodium libre dans I'humeur aqueus@dothéliale, d’'une atteinte de la barriére endothéliale, d’'une augmentation
(143 mEg/L dans I'hnumeur aqueuse versus 134 mEg/L dans le stroma) crée la pression d’'imbibition du stroma ou d’'une atteinte de la barriére
un flux d’eau, via les espaces intercellulaires, du stroma vers la chambépithéliale. Ainsi, le primum movens de I'cedéme cornéen peut intéresser
antérieure. Le nombre de sites d’ATPase est d’environ §x&lule et  I'endothélium, le stroma ou I'épithélium. Les atteintes fonctionnelles peuvent
modulable. Le fonctionnement de la pompe endothéliale nécessite la présedte secondaires a des processus intrinséques (pathologies génétiques ou liées
de glucose, d’oxygéne et de certains ions (bicarbonates). Il est inhibé dd’age) ou extrinséques.

maniere réversible par le froid et chimiquement par I'odoacétate (inhibiteyrgedeme cornéen entraine une augmentation de I'épaisseur cornéenne, une
de la glycolyse), le cyanite, I'ouabaine, les inhibiteurs de I'anhydrasgjminution de la transparence cornéenne par augmentation du diamétre des
carbonique. fibrilles de collageéne du stroma et modification de leur agencement spatial, et
La fonction de pompe endothéliale peut étre appréciée en étudiant Uae irrégularité de la surface cornéenne. Tous ces effets retentissent sur la
récupération de I'cedéme induit par stress hypoxique de la cornée (lentiltision. Si une augmentation de I'épaisseur cornéenne allant jusqu’'a 70 % de
dure a faible perméabilité a I'oxygéne). L’augmentation d’épaisseufépaisseur normale peut permettre le maintien d’'une acuité visuelle correcte,
cornéenne sous lentille de contact survient aprés 30 minutes de port et kapparition de I'cedéme épithélial entraine une baisse de la vision profonde.
maximale vers 3 heures. Elle est de I'ordre de 10 a 15 % en cas de port

nocturne de lentilles souples hydrophiles, plus faible pour les lentilles rigide .

perméables aux gaz. La capacité de déturgescence aprés stress hypoxéMénptomatOlO@e

diminue avec I'ancienneté du port des lentilles.

Il faut remarquer que les réserves cellulaires endothéliales sont tr&ignes de I'cedéme cornéen débutant

importantes. Ainsi, un modéle théorique basé sur le taux de perte cellulaire

endothéliale annuel permet de prévoir une longévité de I'endothélium (tempss signes fonctionnels comportent la sensation de brouillard prédominant le
au bout duquel surviendrait la décompensation) de 200 ans pour une pertewigtin et s’estompant dans la journée et la perception de halos colorés autour
0,5 % par an (taux physiologique chez I'adulte), de 100 ans pour une pertedes sources lumineuses. Au kératométre de Javal, les mires sontirrégulieres.
1,0 % par an, de 50 ans pour une perte de 2,0 % par an et de 33 ans pour A&lampe a fente, la surface épithéliale estirréguliere en lumiere bleue aprés

perte de 3,0 % par an. instillation de fluorescéine, la lueur pupillaire est inhomogéne en rétro-
illumination (pupille dilatée). La pachymétrie ultrasonore ou optique
Cicatrisation objective une augmentation de I'épaisseur cornéenne cer#r@/sg mm).

Les mécanismes de cicatrisation de I'endothélium cornéen sont particuliefs. s . o

L’endothélium humain est quasiment incapable de se multiplier par mitos@?gnes de 'cedeme cornéen constitué

Ainsi, aprés destruction de cellules endothéliales, le recouvrement . . o

indispensable de lamembrane de Descemet ne peut se faire que par extensfshSignes fonctionnels comportent la baisse d'acuité visuelle, les douleurs,
des cellules voisines. Les cellules Iésées desquament dans la chamiggnotophobie et le larmoiement lors de |a rupture de bulles épithéliales. La
antérieure. Les cellules voisines intactes émettent des pseudopodes (ded€fae Visuelle est d'abord maximale le matin avec une amelioration au cours
30eminute chez le lapin), rompent leurs jonctions intercellulaires (versda 6¢1€ 12 journée, puis permanente. La symptomatologie douloureuse peut
heure chez le lapin) et migrent vers la zone pathologique (vitesse (_qigveljlr trés sévere lors de la formation des bulles sous-épithéliales et peut
migration : 0,5 4 1 mm par jour). Les mouvements cellulaires sont facilitégtr@iner un blépharospasme. Elle diminue lorsque se forme une fibrose
par la polymérisation de I'actine f cytoplasmique. La morphologie ceIIulairéous'ep'thel'?le' o o i

est modifiée avec un allongement des cellules et une perte de leur forfida lampe a fente, on observe une irrégularité marquée de la surface
hexagonale. Lorsque les cellules se rencontrent au niveau de la zoithéliale et un épaississement de I'épithélium, des bulles sous-épithéliales
dépourvue d’endothélium, I'nhibition de contact induit un arrét de leu{oedeme epithélial), un epaississement du stroma qui devient opalescent, des
migration. Les jonctions intercellulaires se reforment et la barrier®lis et une irrégularité de la membrane de Descemet sources d'astigmatisme
endothéliale se reconstitue. La récupération de la fonction de pompe est pRstérieur. La pachymetrie objective une augmentation importante de
longue et demande plusieurs jours a plusieurs mois suivant limportance %g?palsseur cornéenne centrale. L’'oedéme cornéen est sensible aux variations

traumatisme initial. Les cellules recouvrent leur morphologie hexagonale & 1& P10 et augmente avec celle-ci. On regroupe sous le terme de
2 3 3 moigsu. eratopathie bulleuse tout cedeme cornéen s’accompagnant de la formation

Apre | lul dothélial bi stapl de bulles sous-épithéliales, quelle qu’en soit la cause. A un stade trés évolué,
\pres un stress, les cellules endotheliales peuvent subir une metap orme une fibrose sous-épithéliale visible en fente et entrainant souvent une
fibroblastique qui a pour consequences la perte de la fonction de pompe efiinution relative de I'épaisseur cornéenne. Par la suite, une
production de collagene essentiellement de type IV. En cas de rupture d&,l&,vascularisation cornéenne peut se former.

membrane de Descemet, les cellules endothéliales sécrétent une nouv
membrane basale sans résorber lamembrane de Descemet lésée. Elle pe
subir une métaplasie fibroblastique transitoire pendant cette phase
réparation, puis reprendre secondairement une morphologie endothéliale

eﬁ@ue I',edeme cornéen devient important, la visualisation des autres
lctures de I'ceil devient difficile et il est souvent délicat d’apprécier la part

respective de la cornée, du cristallin, de la macula et du nerf optique dans la
baisse de lavision. Il est alors utile de s’aider du test de Maddox ou de Watzke,
de I'échographie en mode B, du champ visuel au périmétre de Goldmann,
voire de tests électrophysiologiques ou de tests de la fonction maculaire pour

La fonction de barriére épithéliale est assurée par les jonctions étanches ef@i@ercher une cause extracornéenne de mauvaise vision.
les cellules épithéliales et la présence de glycocalix a la surface des cellules

superficielles. Elle s’oppose au flux liquidien des larmes vers le stro . .
cornéen. mEUOlOg'e

Un transport actif de sodium vers le stroma (ATPase/Klainhibée par

I'ouabaine, potentialisée par 'amphotéricine B ou I'argent) est possible, ma@auses endothéliales

le flux net de sodium se fait vers les larmes. Le transport actif de chlore vers

les larmes estrégulé par des récepteurs béta-adrénergiques (adénilate-cyclagealuation morphologique fine de I'endothélium fait appel a la lampe a
acide monophosphorique cylique second messager) stimulés par 'adrénalierte avec un grossissement de x 40 et une fente de 30 a 45° permettant de se
etlathéophylline. La densité en récepteurs est diminuée apres administratioettre en condition de réflexion spéculaire sur la membrane de Descemet, a
locale d’adrénaline et augmentée aprés section du ganglion sympathidugilisation du verre d’Eisner et a la microscopie spéculaire. L’observation
cervical supérieur. Le flux net de sodium et de chlore & travers I'épithéliume I'endothélium nécessite une cornée relativement claire. Elle devient donc
vers les larmes contribue a la fonction de déturgescence du stroma. difficile lorsque I'cedéme cornéen est a un stade avancé.

Fonctions de I'épithélium
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1 Kératopathie bulleuse
du pseudophake sur implant
de chambre antérieure. 3 Kératopathie bulleuse de I'aphake.
Bulle sous-épithéliale entourée d'une fi-
brose sous-épithéliale visible sous forme

de plaques blanches autour de la bulle.

4 Kératopathie bulleuse
de l'aphake. Vastes bulles
sous-épithéliales bien visibles
enlumiere bleue aprésinstilla-
tion de fluorescéine.

2 (Edéme cornéen de
I'aphake.

Causes traumatiques

Kératopathie bulleuse de I'aphake et du pseudophake

+ Epidémiologie
Bien que le pourcentage d’opérations de la cataracte qui se compliquentd
cedéme cornéen soit faible, le grand nombre d’opérations réalisées cha
année dans les pays industrialisés rend compte de la fréquence de
kératopathie bulleuse de I'aphake et du pseudophake qui représente
premiere indication de la greffe de cornée dans le cadre des cedémes corné
La constitution de I';edéme pouvant étre trés retardée par rapport a
chirurgie, le taux d’cedémes cornéens postopératoires augmente avec le rg
par rapport a l'intervention. Il a augmenté avec le temps pour atteindre ur
maximum a la fin des années 1980. Il a considérablement diminué avec |e
progrés de la chirurgie de la cataracte. Il était proche de 50 % avec lp
premiers implants de chambre antérieure puis inférieur a 10 % avec leg|
modeles suivants,ed a 9 %avec les implants clippés a l'iris, de 1 % en cas
d’extraction intracapsulaire sans implantation ni issue de witféarmi les 5 Kératopathie bulleuse du pseudophake. Aspect en microscopie spéculaire : la mosai-
implants de chambre antérieure, les implants a anses fermées sont ceux qug cellulaire endotheéliale est réduite a des cellules géantes et cedémateuses (sonlbres).
ontdonné le plus d’cedémes cornéens. Une étude ré@erapporte un taux ’osdei]mlt_e ((:jellulalre’a}ssome a'cedeme cornéen explique le trés faible contraste de I'image
d’cedemes cornéens de 14 % aprés un suivi moyen de 10 ans ap ggfotheliodescemetique.

implantation en chambre antérieure. L’extraction extracapsulaire associéer@angé de pigments. L'oedéme est trés tardif par rapport a la chirurgie et la
une implantation en chambre postérieure a entrainé une diminution du tau@née centrale reste en générale claire. Il est sensible aux corticoides locaux.
0,1-0,3 %2 781, Il est proche de 0,1 % en cas de phacoémulsification avecy kératopathie bulleuse peut se compliquercires de cornée d'origine
implantation dans le sac capsulaire. infectieusedans environ 5 % des cas. Le germe le plus fréquent est le

- Clinique streptocoque. Cette complication est favorisée par I'utilisation de corticoides

N . ) e - e . locaux, de lentilles pansements, par la formation de bulles et par la durée
L'cedeme cornéen (fig 1, 2) peut étre immeédiat apres l'intervention ou peytayolution de la pathologie.

apparaitre apres un intervalle libre. Celui-ci est trés variable et peut atteindre o )

plusieurs années et méme plusieurs décennies. Il esten moyenne de 5 ans pducteurs préoperatoires

les implants de chambre antériewre Les signes fonctionnels sont ceux Les causes préopératoires des kératopathies bulleuses de I'aphake et du
présents dans tout cedéme cornéen sans particularité liée a I'étiologpseudophake correspondent aux pathologies préexistantes de I'endothélium
L’cedéme est souvent localisé & la partie supérieure et en périphérie dectanéen. Il s’agit essentiellement d’endothéliums primitivement pauvres
cornée au début. Il intéresse progressivement la totalité de la périphé(aensité endothéliale faible) ou présentant un polymorphisme anormalement
cornéenne puis la cornée centrale. Il se manifeste au début par une irrégularitgortant (coefficient de variation de la surface cellulaire endothéliale élevé,
de la face postérieure de la cornée donnant souvent un aspect en argent tithinution du pourcentage de cellules hexagonales), ou de patients ayant une
de la membrane de Descemet. A un stade peu avancé, I'examen dectanea guttata ou une dystrophie de Fuehg a perte cellulaire endothéliale
mosaique endothéliale en réflexion spéculaire au grossissement x 40 mopiostopératoire est grossierement proportionnelle au pléomorphisme
une visibilité anormalement bonne des cellules endothéliales liée éndothélial préopératoire. Les dystrophies endothéliodescemétiques sont
'augmentation de leur taille. Les précipités rétrocornéens pigmentés sdmtaucoup plus fréquentes chez les patients ayant une kératopathie bulleuse
fréquents, probablement liés aux dégéats iriens chroniques. L'épaissesur implant de chambre postérieure (plus de 50 %) que chez ceux ayant une
cornéenne augmente progressivement avec formation de plis de la membrkéeatopathie bulleuse sur implant de chambre antérieure (environ 8. %)

de Descemet. L'évolution se fait vers I'apparition des bulles sous-épithéliales . .
(fig 3, 4) avec une symptomatologie douloureuse souvent sévere, puis vers Igacteurs perope,rat0|_res

constitution d’une fibrose sous-épithéliale. Les causes peroperatoires comportent : -

En microscopie spéculaitdorsque I'endothélium est encore visible, on — lataille de l'incision (plus celle-ci est grande, plus la perte endothéliale est
retrouve une diminution importante de la densité endothéliale avec dRPOrtante) et son site (les incisions supérieures sont plus nocives que les
polymorphisme sévére, une dispersion pigmentaire et un cedéme cellulalisions temporales, les cornéennes plus nocives que les sclérales) ;

puis une disparition de I'endothélium (fig 5). Cet examen peut permettre de les déformations de la cornée (aplatissement de la chambre antérieure) ;
découvrir une dystrophie endothéliodescemétique assetiée — le contact de I'implant ou d’un instrument avec I'endothélium : les
Une forme particuliere, lsyndrome de Brown-McLeaassocie un cedeme implants en PMMA ou en silicone peuvent adhérer aux cellules endothéliales
cornéen périphérique débutant en inférieur a des dépbts rétrocornéens betites détacher de I'endothélium lors de leur introduction dans I'ceil ;
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7  Kératopathie bulleuse du pseudo-
phake sur implant de chambre antérieure
a quatre anses fermées.

6  Kératopathie bulleuse du
pseudophake liée a la luxation
de I'haptique supérieure de
limplant de chambre anté-
rieure dans le vitré a travers
l'iridectomie périphérique.

I'implant, etc) avec desquamation des cellules mortes dans la chambre
antérieure. La perte cellulaire varie suivant la technique chirurgicale. La
chirurgie de la cataracte entraine un polymorphisme endothélial : anisocytose
— lissue de vitré avec contact du vitré avec I'endothélium, le contact de l'iriybjectivée par 'augmentation du coefficient de variation de la surface
du noyau du cristallin ou de fragments de celui-ci avec I'endothélium ;  cellulaire endothéliale et pléomorphisme objectivé par la diminution du
— Tirrigation de la chambre antérieure avec une solution inadaptée : le séruppurcentage de cellules hexagonales. Ces phénomenes correspondent a la
physiologique est plus toxique pour I'endothélium que le Ringer lactate g@icatrisation de I'endothélium. La régularité de la mosaique cellulaire
est lui-méme plus toxique que le BS3ui-méme plus toxique que le B8S endothéliale estrestaurée au troisieme mois en cas de chirurgie de la cataracte
Plus ; non compliquée. Aprés phacoémulsification avec implantation dans le sac
— l'injection de drogues dans la chambre antérieure : conservateurs conterig%suja're' le taux de perte cellulaire endothéliale a été éval@éa Dan et
dans les solutions d’adrénaline, acétylcholine 1 %, mitomycine ; 12%a3ans. Le taux de perte endothéliale annuelle demeure par la suite plus
— l'injection d’air dans la chambre antérieure ou la formation de bulles d,ailmpqrtant que le taux annuel de perte endotheliale d'un ceil phake, mais
ny > et felativement faible et la morphologie cellulaire endothéliale reste normale. Si
au cours de la phacoemqlgﬂcaﬂon . au contraire il persiste une cause postopératoire d’atteinte endothéliale
— les ultrasons a proximité de I'endothélium ; (inflammation chronique, implant de chambre antérieure & anses fermées,
— les décollements traumatiques peropératoires de la membrane idglant a support irien, implant de chambre antérieure mobile, sources de
Descemet ; rupture chronique de la barriére hématoaqueuse), le taux de perte cellulaire

— les brilures cornéennes dues a I'augmentation de température de la soffeanormalement élevé. Les dégats endothéliaux peuvent étre localisés (par
de phacoémulsification ; exemple au niveau d’'une zone de contact intermittent avec I'haptique d’un
— la formation de radicaux libres secondaire aux oscillations de la sonde [faP/ant de chambre antérieure mobile) ou diffus. Dans les deux cas, il existe

5 S un processus cicatriciel chronique avec un polymorphisme endothélial
phacoémulsification ; - > . : . A >

. L. chronique. L’évolution aboutit progressivement a I'cedéme cornéen lorsque

— les saignements en chambre antérieure. la densité endothéliale est trop basse pour que les fonctions de barriére et de
L'utilisation de substances viscoélastiques pendantla chirurgie de la cataragégnpe endothéliales soient maintenues.
a un effet protecteur démontré vis-a-vis de la perte endothéliale. L'effet ]
protecteur du hyaluronate de sodium est moins important que celui de 1aHistologie
chondroitine sulfate associée au hyaluronate de sodium, essentiellemenf|iiste une disparition compléte de I'endothélium ou une perte cellulaire
cas de chirurgie compliquée. Les substances viscoélastiques de hagi@othéliale importante, un épaississement de la membrane de Descemet, un
viscosité ont un meilleur pouvoir protecteur. L’effet protecteur dugedéme stromal, une diminution de la densité kératocytaire paralléle a
méthylcellulose est inférieur a celui du hyaluronate de sodium I'importance de I',edéme stromal, une fibrose sous-épithéliale, voire une
membrane fibreuse rétrocornéermie Des cellules inflammatoires et des
macrophages peuvent étre présents dans le stroma postérieur et a la face
Les causes postopératoires comportent le contact intermittent de I'haptigpestérieure de la cornée, mais aussi sur I'implant ou dans les zones de fibrose
ou de I'optique (en cas d’athalamie) d’'un implant de chambre antérieure aveagulaire ou au niveau du corps ciliaire (zones de contact avec les haptiques).
I'endothélium qui est favorisée par le déplacement de I'implant (luxatiom.es haptiques des implants de chambre antérieure peuvent étre entourées d'un
d’'une haptique dans le vitré a travers une iridectomie périphérique (fig 6yranulome a corps étranger. L’activité cytochrome oxydase de I'endothélium
implant de diametre insuffisant) ou sa dislocation, les implants pupillairesst trés faiblesel.
(sources d’'uvéite chronique avec cedéme maculaire cystoide, hypertonie et o ) R o
cedéme cornéen), les implants & anses fermées (fig 7), le contact du vitré avedicroscopie électronique a transmission (tableau I)

I'endothélium (aphakie avec rupture de la hyaloide antérieure), le port d’uneytrastructure de lamembrane de Descemet est altérdea couche foetale
lentille d’aphake (I'cedeme étant définitif ou réversible apres arrét du port ¢g: |a Descemet (ABZ oanterior banded zorje qui est sécrétée par
lalentille), les synéchies antérieures périphériques, les uvéites chroniques;é@dothélium entre ledmois et la fin de la grossesse, est normale (périodicité
glaucome seppndawe, I'endophtalmie, voire I'invasion épithéliale de 1300-110 nm, épaisseundn). Lamembrane de Descemet postérieure (PNBZ
chambre antérieure. ouposterior non banded zoha une épaisseur correspondant habituellement
La perte cellulaire endothéliale moyenne aprés chirurgie de la cataractel'age de survenue de I'atteinte endothéliale (son épaisseur normale est de
mesurée en microscopie spéculaire, se fait en plusieurs phases. La pert8 am a 20 ans et 10m a 80 ans). Elle est recouverte en arriére par une couche
plus importante a lieu au cours des 3 premiers mois. Elle est due aux Iésiquastérieure de collagéne fibrillaire moins dense, composée de fibrilles de
mécaniques et toxiques peropératoires de I'endothélium. Celles-ci entrainentlagene de 20 nm de diameétre et d’'un matériel amorphe (fig 8). Son
une mort cellulaire localisée au niveau du site |ésionnel (contact avépaisseur varie de 0,5 a 8. Dans certains cas, une couche postérieure de

* Facteurs postopératoires

Tableau I. — Diagnostic différentiel anatomopathologique.

Kératopathie bulleuse
du pseudophake

Dystrophie de Fuchs

Dystrophie postérieure
polymorphe

Dystrophie endothéliale
congénitale héréditaire

Syndrome endothélial
iridocornéen

Descemet foetale (ABZ)

normale

normale

normale ou diminuée

normale

normale

Descemet néonatale
(PNBZ)

normale pour I'age de début
de la pathologie

tres fine ou absente

trés fine ou absente

trés fine ou absente

normale ou fine

Couches postérieures

couche périodique parfois
présente
couche fibrillaire

couche périodique (colla-
gene VIII)
couche fibrillaire

couches fibrillaire et périodi-
que avec parfois des cellules
fibroblastiques

couches fibrillaire et périodi-
que

couche périodique (colla-
gene VIII)

Endothélium

atrophique ou absent

cellules normales, cellules
fibroblastiques

pluristratifié, cellules épithé-
lioides CK+, cellules norma-
les, cellules fibroblastiques

souvent atrophique, focale-
ment pluristratifié, cellules
fibroblastiques

pluristratifié, cellules épithé-
lioides CK+, cellules norma-
les, cellules fibroblastiques

ABZ : anterior banded zone ; PNBZ : posterior non banded zone ; CK* : cytokératines+.
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9  Rupturetraumatique delamembrane
de Descemet laissant comme séquelles
des plis paralleles de la membrane de
Descemet.

8  Kératopathie bulleuse du pseudophake. Aspect en microscopie électronique de la
couche fibrillaire postérieure située a la face postérieure de la membrane de Descemet.
Grossissement original : x 5 080.

collagéne périodique (périodicité 100-110 nm) est retrouvée entre la coug
fibrillaire et la PNBZ. Il faut alors discuter une dystrophie| i}
endothéliodescemétique associée a la kératopathie bulleuse et ayant fava
sasurvenue. Les cellules endothéliales ont une épaisseur dinnu@eand
elle est présente, la fibrose sous-épithéliale peut dissocier lamembrane ba
épithéliale etla membrane de Bownian Des fibrilles de collagéne a longue
périodicité (110 nm) peuvent étre présentes dans le strema

En microscopie électronique a balayage, il existe une perte cellulair
importante avec des cellules de grande taille, voire une absence compléte
cellules endothéliales.

Ljubimov 571 a étudié les modifications de la matrice extracellulaire dans les;
kératopathies bulleuses de I'aphake et du pseudophake et dans les éche o

greffe pour kératopathie bulleuse. La fibrose acellulaire entre I'épithélium gtl0 Rupture traumatique de la membrane de Descemet. Aspect en microscopie spécu-
la membrane de Bowman est composée principalement de fibronectine, d@ : P de 1a membrane de Descemet entouré de gouttes secondaires.

ténascine, de perlecan, de décorine et de collagenes I, 111, IV, V, VI, XII et ) ) ) i R ) o
XIV, mais aussi de laminine 1, de laminine 5, d'entactine/nidogéne et deompliquant I'évolution d’'un kératocone ou parfois d'une dégénérescence
bamacanifasement membrane chondroitin sulfate proteoglydamfibrose ~ Pellucide marginale. Les lésions dues aux forceps peuvent entrainer un
cellulaire sous-épithéliale comporte des cellules exprimant la vimentine ¢deme cornéen chez le nouveau-né, habituellement résolutif aprés quelques
I'alpha-actine du muscle lisse (myofibroblastes), mais pas les cytokératinégmaines ou quelques mois, laissant comme sequelles des plis paralleles de la
dans une matrice extracellulaire de méme composition que la fibrogeembrane de Descemet, typiqguement verticaux. Les bords de la membrane
acellulaire. La couche fibreuse postérieure rétrodescemétique est compodg@escemetsontenroulés en histologie. Une transformation €pithélioide des
de collagénes |, Il IV, V, VI, VIII, XIl et XIV, de ténascine, de fibronectine, cellules endothéliales a été rapportéel’cedeme est dli a une atteinte de la

de décorine, de bamacan, de perlecan, de laminine et d’entactine/nidogép@rriere endothéliale. Le processus de cicatrisation apres rupture de
La quantité de collagéne VIII retrouvé dans la membrane de Descemet (aVéhdothélio-Descemet s'accompagne habituellement d'une résorption de
la couche fibreuse postérieure) est augmentée par rapport ala Corﬂ]’@deme. Néanmoins, ',edéme peut étre définitif ou peut se reconstituer par
normale“si. Dans le stroma, des dépots de ténascine peuvent se former. Lasulite.

présence dans le stroma moyen est corrélée a la profondeur de la baissé e contusions oculaires et plaies du globe peuvent entrainer un cedeme
vision. lls sont constamment retrouvés en cas d’échec de kératoplastoernéen. Les Iésions dues aaix bagscomportent un cedéme cornéen avec
L’expression de la ténascine C, facteur modulateur de la migration et dies plis descemétiques marqeésL’cedéme peut s’accompagner d’un recul
I'adhésion cellulaire, est augmentée au cours de la kératopathie bulleuse asled’angle et d’un hyphéma. Le mécanisme lésionnel dans les plaies du globe
une expression anormale de certaines isoformes spécifiques. Ceci pourpatt étre direct (Iésions mécaniques endothéliales) ou indirect par
jouer unréle aggravant de la pathologie bulleesedes dépbts de fibrilline-1  I'intermédiaire de I'inflammation, d’un glaucome secondaire, d’'un hyphéma
sont également retrouvés dans la couche postérieure fibrillaire, dansda de synéchies antérieures.

membrane basale épithéliale et dans la fibrose sous-épithédialéne | escorps étrangers de I'anglsont sources d’cedéme cornéen chronique

accumulation de résidu-galactose et B-D-galactose (1-3)-D-N- progressif, débutant souvent a la partie inférieure de la cornée.

gcé(;?élr%zgctosamme a été mise en évidence dans la membranel_deesbrﬂlures caustiques de la corngeotamment par une base, peuvent

RS .. . ) y ) entrainer un cedeme cornéen par nécrose cellulaire endothéliale toxique.
L a}udetrébomfclelque,messqgerfle Itlnterll(e'ukltrmeltg_e It;?fherleuklne-ﬁ\(etst D’autres processus physiopathologiques plus rares ont été rapportés,
Ipre§|end all'nsﬂes corrg_eesdpresent?n ”Tﬁ Iefé! opathie bufieos€UITETIete  \5tamment I'cedéme de cornée induit par I'hypoxie en haute altitude,
€ role de finflammation dans cette pathologie. I'cedeéme induit par le froid chez des patients ayant des |ésions du trijumeau
ou par I'abus d’anesthésique de contact.

Autres cedémes cornéens d’origine chirurgicale
Une kératopathie bulleuse peut compliquer d’autres interventiondtteintes endothéliales toxiques

chirurgicales intraoculaires : vitrectomie, notamment associ€e a Ui, grand nombre de drogues, ainsi que leur véhicule et leurs conservateurs,

tamponnement par une huile de silicone ; chirurgie du décollementde rétingg, \yent atre toxiques pour I'endothélium. Elles sont beaucoup plus toxiques
chirurgie réfractive de la myopie utilisant des implants de chambre ante”eulr@rsqu’elles sont injectées dans la chambre antérieure qu'en utilisation

ou précristalliniens ; chirurgie filtrante (role de 'athalamie) ; greffe deg,orne topique, car la concentration du produit a laquelle I'endothélium est

cornée ; iridotomie au laser argon (surtout sur une cornee ayant URg o4 est beaucoup plus importante. Compte tenu des capacités
dystrophie endothéliodescemetique preemstame;)_a fréquence de v iologiques d’excrétion de 'humeur aqueuse, il faut environ 4 heures pour
Ioedeéme cornéen apres vitrectomie est proche de 3 %. éliminer une drogue laissée dans la chambre antérieure en fin de chirurgie.
. . L’endothélium peut également étre |ésé par des variations d@B(ou
Traumatismes et bralures > 8,2) ou de I'osmolarité{ 200 mOsm/L ouw> 400 mOsm/L) des solutions
Lesruptures traumatiques de I'endothélio-Descempetivent &tre dues aux d'irrigation ou de 'lhumeur aqueuse. Ces lésions toxiques participent a la
forceps (avec des lignes de rupture de la membrane de Descemet a la lamp@Rese des keratopathies bulleuses postchirurgieales
fente et des lignes de vergetures de la membrane de Descemet en microsc@badalement, les solutions d’irrigation de la chambre antérieure sont d’autant
électronique a balayage visibles sous forme de guttata secondaire mnins toxiques pour I'endothélium que leur composition se rapproche de
microscopie spéculaire) (fig 9, 10), a une contusion appuyée ou a un hydrapslle de I'humeur aqueuse (tableau Il). Expérimentalement, plus la
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Tableau Il. — Composition des solutions d’irrigation de la chambre antérieure et de
I'humeur aqueuse.

Composition BSS @ BSS® composé Humeur aqueuse

Na (mmol/L) 155,7 160,0 162,9

NaHCO, (mmoliL) 25,0 20,2

KCI (mmol/L) 10,1 5,0 2,2-3,9

NaH,PO, (dihydrate) 3,0 0,6

(mmol/L)

MgCl, (hexahydrate) 1,5 1,0 11

(mmol/L)

CaCl, (2H,0) 3,3 1,0 18

(mmol/L) 11 Dystrophie de Fuchs stade 1 (cornea
glucose (mmol/L) 5,0 2,7-3,7 guttata). Les gouttes sont bien visibles en
glutation (mmol/L) 03 0,0019 fente large au fort grossissement sous
Na acétate (3H,0) 28,7 forme d’excroissances arrondies (fleches)
(mmol/L) interrompant la mosaique cellulaire endo-
Na citrate (2H,0) 58 0,1 théliale.

(mmol/L)

PH 7,6 7,4 7,4

osmolarité (mosmol/L) 298 305 304

composition de ces solutions s’éloigne de celle de I'humeur aqueuse et p
les lésions cellulaires induites sontimportantes. Il s’agit d’'une ouverture d
complexes jonctionnels et de Iésions des mitochondries expliqua
augmentation de I'épaisseur cornéenne. Ces solutions peuvent égalem
de maniére accidentelle, étre contaminées par des champignons ou
bactéries avec la aussi un pouvoir pathogéene pour I'endothélium cornéen,

Des cedemes cornéens ont été rapportés apres utilisation peropératoir
collyres al'adrénaline pour maintenir la mydriase en cours de vitrectomie. L
toxicité endothéliale était due au chlorure de benzalkonium et au véhicu
L'utilisation d’adrénaline en solution & 1/1 000 (solution injectable utiliség
pure) directement dans la chambre antérieure peut également entraine
cedeme de cornée. Si l'on dilue cette solution au milliéme dans la solutig
d’irrigation, le produit n’est plus toxiqueu.

L'injection intracamérulaire de pilocarpine est toxique pour I'endothélium e
peut entrainer un cedéme cornéen.

Les drogues injectables destinées a une utilisation autre qu’intraoculal
contiennent souvent des conservateurs ou d’autres produits toxiques ppur
I'’endothélium, notamment le bisulfite de sodium, le chlorure de o . o
benzalkonium, la chlorhexidine, le thiomersal et le cétylpyridinium. Lequatre femmes pour un homme. Généralement, le degré de sévérite de la
chlorure de benzalkonium est toxique a trés faible concentration (0,0001 9f)aladie est plus important chez les femmes que chez les hommes. La raison
Les conservateurs créent expérimentalement un cedéme cellulaire endothélgala prédominance féminine n'est pas encore élucidée. Il est possible qu'l

suivi d’une nécrose cellulaire. Il est donc impératif de n’utiliser ens’'@gisse d’une pathologie polygénique ou bien que des facteurs
intraoculaire que des drogues sans conservateur. environnementaux ou hormonaux interviennent. Le gene responsable de la

La stérilisation de tubulures d’irrigation par I'oxyde d’éthyléne peutentrainegyStrOpme de Fuchs n'est pas encore connu ni locakisBes anomalies du

un relargage de produits toxiques issus du plastique et étre a I'origine d'GRryotype des kératocytes ont été mises en évidence récemment
cedeme cornéen postopératoire. - Aspects cliniques

12 Dystrophie de Fuchs
stade 1 (cornea guttata). As-
pect des gouttes en rétro-
illumination.

Causes dystrophiques La dys_trophie (,1e Fuchs se’pr_é_sente souvent comme une pa;hol,ggie

sporadique a prédominance féminine, aucun autre cas de dystrophie n’étant
Les dystrophies endothéliodescemétiques se caractérisent par la productionnu dans la famille du patient. Il faut noter que ce fait n’exclut pas une
d’un matériel collagénique ala face postérieure de la membrane de Descemmetladie héréditaire car I'expressivité est variable. Dans une série personnelle
visible alalampe a fente sous forme de gouttes, d'irrégularités ou d’un aspele 50 patients greffés pour une dystrophie de Fuchs confirmée en histologie
en « argent battu » de la membrane de Descemet, par l'interruption dedaien microscopie électronique, $ex-ratioest de trois femmes pour un
mosaique cellulaire endothéliale en réflexion spéculaire et par un cedehm@mmme.

cornéen localisé ou diffus. La dystrophie de loin la plus fréquente est Bevant un cedéme cornéen, I'anamnése et I'évolution des Iésions cornéennes

dystrophie de Fuchs. sont des éléments clés pour porter le diagnostic de dystrophie de Fuchs. Elle
) évolue lentement sur environ 10 & 20 ans. Elle est bilatérale et asymétrique.
Dystrophie de Fuchs Parfois le caractere asymétrique de la pathologie est trés marqué, enimposant

Pour une affection unilatérale. Globalement, elle évolue en passant par des
stades de cornea guttata, puis d’cedéme cornéen, suivi de kératopathie
bulleuse et enfin de néovascularisation et d’opacification cornéenne.

La dystrophie de Fuchs se caractérise par la formation de vergetures d
membrane de Descemet (gouttes) et évolue vers I'cedéme comeen

[l S";d(ietn;%kr)l?ele athologie ubiquitaire. La prévalence des gouttes e. Classification

micro%copie spé?culaire (gast élev?ée etva, suiv%nt les étude'sad?% s, Witson classe la dystrophie de Fuchs en trois stades évalutifs N

Elle augmente avec 'age. Ainsi, Lorenzetti etaretrouvent, dans une étude Au stade 1il n'existe pas de symptomatologie fonctionnelle. Les premiéres
incluant plus de 2 000 patients, une prévalence de 31,5 % entre 10 et 39 an¢gions visibles a I'examen clinique apparaissent entre la troisieme et la
70,4 % au-dela de 40 ans. Dans cette étude, la prévalence des goug@guieme decennles.,Les gouttes sqntV|S|bIes_aIaIa_1mpg afente en réflexion
confluentes est de 0,18 % entre 10 et 39 ans et 3,9 % au-dela de 40 ansSp&culaire et en rétro-illumination (pupille dilatée) sous forme
plupart des cornea guttata sont non évolutived a dystrophie de Fuchs est d’excroissances arrondies postérieures de la membrane dg Descemet (fig 11,
une pathologie héréditaire a transmission autosomique dominante ayantk#. Les gouttes sont présentes au centre de la cornée, espacées puis
haut degré de pénétrance et une expressivité variable. Aprés I'examenRfegressivement confluentes. Elles s'accompagnent souvent de dépdts de
228 membres de la famille de patients ayant des gouttes confluentégments au niveau de I'endothélium qui peuvent étre retrouveés souvent avant
Krachmer et abu ont retrouvé une prévalence des gouttes de 38 % chez Iégpparition de gouttes visibles au biomicroscope. Par la suite, la membrane
sujets de plus de 40 ans. La transmission héréditaire de la dystrophie surdfhDescemet centrale prend un aspect gris, irrégulier et épaissi, visible en
mode dominant a été rapportée par plusieurs auteurs dans la premiére mdRi@e large tangentielle. Tres peu de patients (environ 4 %) évoluent vers le
duxxesiéclessi, Magovern et ab« ont décrit la transmission de la dystrophie Stade 2. Il n’est pas possible de prédire pour un patient donne au stade 1 s'il
dans une famille comportant quatre générations : 16 sujets sont atteints etvBeevoluer vers le stade 2 ou rester asymptomatique toute sa vie (éventualité
indemnes, ce qui correspond & une transmission dominante avec u#eloin la plus fréquente). Le passage du stade 1 vers le stade 2 se fait
pénétrance de 100 %. Lsex-ratioest de 1, en faveur du caractére habituellement vers 50-60 ans.

autosomique de la maladie. Néanmoins, la dystrophie de Fuchs a uAe stade 2 apparait un cedéme de cornée qui se manifeste par I'apparition
prédominance féminine pour de nombreux autesirsiqui peutaller jusqu’a  d’une symptomatologie fonctionnelle : flou visuel, éblouissement par les
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13 Dystrophie de Fuchs
stade 2 (cedéme cornéen).
Epaississement de la mem-
brane de Descemet associé a
un cedéme cornéen prédes-
cemétique et rétroépithélial
(aspect de haze).

15 Dystrophie de Fuchs stade 3. Edéme
cornéen diffus avec des plaques de fibrose
sous-épithéliale (fleches). L’aspect en argent
battu de la membrane de Descemet est bien
visible par rétro-illumination a droite de I'image
en fente large (étoile).

14 Dystrophie de Fuchs stade 2. Edeme
cornéen diffus.

lumiéres vives, _perceptlon_ de ha|0_S C0|0IjéS. Ces signes fonctlon_nels Sonls Dystrophie de Fuchs. Aspect en microscopie spéculaire : zones noires masquant la
présents le matin au réveil, puis disparaissent. Avec la progression de| laosaique endothéliale qui les recouvre.

dystrophie, ils persistent de plus en plus longtemps pendant la journés, ] ,

jusqu’a devenir permanents. Ils s’'accompagnent ensuite d’une baisse d’ac@@@rmale : celles-ci sont allongées et forment une rosette, leur contour est
visuelle de loin et de prés due & I'opacification stromale et & I'astigmatisrrestompé au contact de la goutte. La morphologie cellulaire autour de larosette
irrégulier cornéen postérieur. La vision de prés est atteinte de maniére précésénormale.

et importante au cours de la dystrophie de Fuchs. Les patients peuveéntstade 3les gouttes commencenta confluer ; elles ont la taille de cing a dix
conserver longtemps une acuité visuelle de loin assez bonne, proche de 5tHlules endothéliales. La morphologie des cellules endothéliales voisines est
mais étre trés handicapés en vision de prés. Avec l'installation de I'oedéraaormale, alors que les cellules a distance restent normales. Deux types de
épithélial apparait une symptomatologie douloureuse. L’examen a la lampgauttes peuvent étre observés. Les gouttes réguliéres sont arrondies avec un
fente objective un cedeme stromal central prédescemétique, ainsi qu'sipot central bien limité rond ou ovale. Les gouttes irrégulieres ont un spot
cedéme du stroma antérieur derriere la membrane de Bowman (fig 13, 1d@ntral aux limites mal définies et d’intensité variable.

avec une augmentation de I'épaisseur cornéenne centrale. La coalescenceniestade 4 les gouttes sont confluentes et donnent une image multilobée
gouttes et 'cedéme cornéen prédescemétique se traduisent par le classiggportant plusieurs spots clairs. Il existe en outre des gouttes isolées de
aspect en « argent battu » de la membrane de Descemet et une opacificagigtribution irréguliére. La morphologie des cellules endothéliales est
stromale postérieure en fente fine. Il est alors souvent impossible de distingé@ormale, méme a distance des gouttes, avec une augmentation importante
les gouttes a lalampe a fente, notamment lorsque celles-ci sont enfouies daasa surface cellulaire. Les deux types de gouttes (réguliéres et irréguliéres)
la couche fibreuse postérieure. L'cedeme prédescemetique crée Weivent étre observés.

diffraction de la lumiere incidente. Progressivement I'cedeme intéresse tOlﬁﬁﬂstade 5aucune cellule ni contour cellulaire ne sont visibles. L'aspect du
I'épaisseur du stroma puis s'étend en périphérie de la cornee. L’examen dgéfet endothéliodescemétique est inversé avec des contours clairs beaucoup

membrane de Descemet a la lampe a fente en réflexion spéculaire pglifs prillants que la surface cellulaire normale entourant des zones noires qui
retrouver des plis descemétiques et une dispersion pigmentaire (phagoc ltent des dépdts de collagéne.

de grains de pigment mélanique par les cellules endothéliales). Au niveau de o )

I'épithélium, on observe, lorsque la dystrophie évolue, un cedéme épithélfalAssociations pathologiques

sous forme d'une irrégularité de la surface épithéliale en lumiére bleue apres relation exacte entre dystrophie de Fuchs, cataracte, glaucome a angle
instillation de fluorescéine, puis de bulles intra- et sous-épithéliales, sourcesvert, hypermétropie et fermeture de I'angle n’est pas encore déterminée
d’érosions douloureuses lors de leur rupture. La sensibilité cornéenne @siec précision. Pour Pitts etia, la longueur axiale de I'ceil (22,1 mm versus
diminuée. Paradoxalement, les kératites infectieuses sont moins fréquerg@s4 mm) et la profondeur de la chambre antérieure (2,2 mm versus 2,7 mm)
que ne le laisserait supposer I'état de I'épithélium. L’évolution de I'cedemsont significativement plus petites chez des patients ayant une dystrophie de
cornéen crée une opacification en verre dépoli et un épaississement net dedahs que chez des patients témoins. La réfraction montre une tendance nette
cornée centrale avec une cornée périphérique plus claire et plus fine. a I'hypermétropie (+ 2,48 D versus -0,31 D). Dans cette étude, 12 % des
Au stade 3apparait une fibrose sous-épithéliale qui entraine une diminutigeatients ayant une dystrophie de Fuchs (3/24) avaient un glaucome a angle
de 'cedéme épithélial (fig 15). La baisse d’acuité visuelle est alors profondermé et 38 % avaient une presbytie précoce avant I'age de 30 ans. De méme,
et la vision est réduite a la perception des mouvements. Unloewenstein et ato rapportent que les patients ayant une dystrophie de

néovascularisation cornéenne périphérique peut se développer. Fuchs ont une longueur axiale plus courte, une chambre antérieure plus étroite
) ) ) et sont plus souvent hypermétropes que des patients témoins normaux. A
* Microscopie spéculaire I'inverse, Brooks et alel ont démontré que la chambre antérieure est

En microscopie spéculaire, on retrouve des gouttes, sous forme de zogiinificativement plus étroite chez des patients ayant un glaucome a angle
noires avec un centre clair, masquant totalement les cellules qui les recouvrE§ifn€ que chez ceux ayant une cornea guttata ou une dystrophie de Fuchs, la
(fig 16), un pléomorphisme (diminution du pourcentage de cellule§0rnea guttata et la dystrophie de Fuchs étant relativement rares chez les
hexagonales), un polymégathisme (anisocytose) et une diminution deRglients ayantun glaucome aangle étroit (2/88) dans cette étude. La cataracte
densité cellulaire endothéliale. Schnitzer et abe rapportent que les parents €Stsouventprésente, associée a ladystrophie de Fuchs. ll est difficile de savoir
de patients ayant une dystrophie de Fuchs, présentant des goutte§b@?tte association est directe ou si elle est due a un facteur confondant : I'age.
microscopie spéculaire, ont une anisocytose endothéliale. Laingset al En effet, ces deux pathologies progressent significativement et leur fréquence

décrivent cing stades progressifs de la dystrophie en microscopie spéculaffégmente avec 'age des patients. La dystrophie de Fuchs peut étre associée

o S N , au kératocone.
Au stade 1 les gouttes sont isolées, de taille inférieure a celle d’'une cellule

endothéliale et leur spot clair central est bien défini. La morphologie desMicroscopie confocale

cellules endothéliales voisines est normale. Onretrouve des anomalies de lamembrane de Bowman sous forme d'un reflet
Au stade 2 les gouttes sont isolées, de taille proche de celle d’'une cellulerillant diffus et de I'absence de nerfs cornéens visibles, du stroma antérieur
endothéliale. La morphologie des cellules endothéliales voisines e@acunes et augmentation du reflet di a 'oedéeme) et du stroma postérieur
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(lacunes, bandes sombres$ia 20um de large et augmentation du reflet da
al'cedéme). La membrane de Descemet est toujours épaissie avec des ban
sombres et des gouttes. La densité endothéliale moyenne est diminuée.

* Physiopathologie

La dystrophie de Fuchs est une pathologie qui intéresse primitivement
couche endothéliodescemétique de la cornée. Cette atteinte entraine
cedéme cornéen stromal puis épithélial. Ce dernier a pour conséquenc
formation d'une fibrose sous-épithéliale. Les événements physi
pathologiques qui caractérisent cette dystrophie sont la production d’
matériel anormal entrainant la formation d’'une membrane de Desce
multilamellaire a partir de la naissance et le dysfonctionnement de la pom
endothéliale. Des études en autohistoradiographie et en immunohistochi
ont montré que la densité des sites ATPasgia(pompe cellulaire sodium
/ potassium) diminue au cours de la dystrophie de Fuchs parallélement
progression de la maladiel. La perte des sites ATPase se traduit par un
diminution de la capacité de récupération d’'un cedéme cornéen hypoxique
induit par le port d’'une lentille de contact, puis par une augmentation de
I'épaisseur cornéenne. Ainsi, Mandell etsalont trouvé que le pourcentage Sur despréparations de la membrane de Descemet a, giatobserve une
moyen de récupération de I'cedéme cornéen hypoxique (P[RBient diminution de la densité cellulaire endothéliale et un polymorphisme
recovery per hourjétait de 25,4 %/h dans un groupe de 22 patients ayant urendothélial. Les noyaux des cellules sont repoussés entre les gouttes.
dystrophie de Fuchs contre 34,2 %/h dans un groupe témoin de patients d . o
méme age ayant une cormnée normale. L'épaisseur cornéenne moyenne a I'¢tpmunohistochimie
basal, paupiéres ouvertes, était de h6Rdans le groupe pathologique et En immunohistochimie, des dépdts de b ig-h3 sont retrouvés dans la
537um dans le groupe témoin. La diminution du PRPH précédenembrane de Descemet et la couche postérieure de collagéne, ainsi que dans
'augmentation de I'épaisseur cornéenne a I'état basal. L’apparition da fibrose sous-épithéliales.. Ces dépobts s’accompagnent de dépdts de
I'cedéme cornéen évalué par 'augmentation de I'épaisseur cornéenne centealbagene VI. L'association dg ig-h3 et de collagéne VI suggere que ces
est corrélée au caractére confluent des gouttesA I'inverse de I'altération  deux molécules pourraient jouer un réle dans I'ancrage du tissu pathologique
de la pompe endothéliale, la barriére endothéliale évaluée par la diffusion (forose sous-épithéliale et couche postérieure de collagene) sur le stroma
la fluorescéine dans la chambre antérieure mesurée en fluorophotométrie n&sgts-jacent. Kenney et @i retrouvent un marquage du fibrinogéne et de la
pas altérée au cours de la dystrophie de Fuehs fibrine au sein de la couche postérieure de collagéne des cornées présentant
une dystrophie de Fuchs.

17 Dystrophie de Fuchs. As-
. pect en microscopie électroni-
que de lamembrane de Desce-
met. D’avant en arriere on
observe la Descemet foetale
(ABZ, 1), la Descemet néona-
tale (PNBZ, 2) etlacouche pos-
térieure périodique (3) qui
forme les gouttes (fleche).
L’épaisseur totale de la Desce-
met est augmentée. Grossis-
sement original : x 4 100.

* Histologie ) o ) . o
* Microscopie €électronique a transmission (tableau I)

L’étiologie de la dystrophie de Fuchs est toujours inconnue. Cette pathologie . » . ,
est classée comme une anomalie de la différenciation finale des cré excroissances descemeétiques sont retrouvées d’abord au centre de la

neuraless.. |l faut noter que les lésions se développent apreés la naissan&@'nee puis également en périphérie (fig 17). Elles s'accompagnent d'une

comme en témoigne la normalité de la couche fcetale de la membrane eg(r)?egﬁl?stgotir:)nddee%als?fuec%rgg Igri[)ndeimubersg? dqfnggﬁcsnrgﬁiét%rl:%i
Descemet. Les premiéres lésions se formeraient avant I'age de 20 ans. gani: PENT: P q . 9
collagéne a longue périodicité. Les gouttes sont parfois enfouies dans une

En histologie, |e signe caractéristique est la présence d'excroissancgsche de collagéne postérieure. Elles peuvent étre absentes
ari .e10] ! Al 2 .
postérieures de la membrane de Descame®. L'endothélium a une ellules endothéliales ont un aspect souvent normal, mais on retrouve

epaisseur diminuée avec des noyaux irréguliérement espaces, des Vacuo'éggltement de nombreuses cellules dégénérées avec de grandes vacuoles, des

e ostes st oot gAganIes cedemateu of des ruptures de la membrane cytoplasmiae
9 9 : y paisseur des cellules endothéliales est diminuée. Les espaces

peut etre absent. Le nombre de noyaux visibles en coupe hlstolog|qu(_e. rcellulaires peuvent étre élargis avec une ouverture des complexes
diminuéesl. Le degré de coloration des noyaux par 'hématoxyline varie ; i nctionnels (zonula occludensy. Des jonctions intercellulaires de type
est plus |rr(1jgortant pourklle? cellules d’alllurE flbrobI%sthuedqug pour cell mosomes (normalement absents dans I'endothélium) peuvent étre
ggggg%a(rl fauﬁﬂemm;;)orgr Sn%géga?;)sr&? r?érmaa{ggrpaégr:j% 58 anesscggrr::/?:o ﬁvées.'O_n observe des dilatations du réticulum endoplasmique remplies
10a12um)etlau mentation d'épaisseur est d’autant plus importante que un matériel granulaires et des granules de pigment. On observe une

i g p p P a étaplasie fibroblastique des cellules endothéliales entrainant la présence de

dystrophie est cliniguement évoluée Elle a une structure laminaire avec - iy . ) :
des densifications focales au PAS correspondant aux gosittess gouttes Eeux types cellulaires différents : cellules d’aspect normal mais ayant une

; P A onction anormale et cellules d’aspect fibroblastique (prolongements
ontune forme ovale, sessile ou pédiculée. Elles peuvent étre recouvertes vair plasmiques, structures oméngproches de cglles(ges ké%atocytes
enfouies dans une fibrose sous-endothéliale moins densel_que; lamembran entation des filaments du cytosquelette, du réticulum endoplasmique
Des,cemetéI CeC|I peut Ialboutlr a un aspect de gouttes dup |qu|ees aV%C un uleux et des ribosomes) produisant la matrice extracellulaire fibrillaire.
anterieur dans lequel les gouttes sont en continuité avec la membrane (i yntq et aj«o rapportent également la présence de cellules ayant un
Descemet et un plan postérieur dans lequel elles se forment au sein du tisgl

. - e oA ! ; culum endoplasmique granuleux allongé et un cytoplasme clair qui
conjonctif sous-endothéliab. La classification histologique de Hogan : 3 2 A& )
distingue quatre formes : pourraient correspondre a une dégénérescence des cellules d’aspect

AR . o .. fibroblastique. La richesse des cellules endothéliales en mitochondries est
— epaississement dgscgmethue modéré avec des gouttes proeéminegf@suce. Des prolongements cellulaires fins peuvent s'insinuer a l'intérieur
reguhgrement espacees ; . ~defissures dans les gouttes sous-jacemteses noyaux sont repoussés dans

— épaississement descemétique marqué avec des gouttes peu proéminemégespaces séparant les gouttes. Avec la progression de la maladie, les |ésions
— épaississement descemétique et délamination de lamembrane de Descéglélaires endothéliales augmentent jusqu’a la mort cellulaire avec des
avec des gouttes dupliquées ou enfouies ; noyaux pycnotiques. En cryofracture, la densité en particules

— épaississement descemétique et délamination de lamembrane de Desc#}{{g{nembranalres\ est diminuee au niveau de la membrane cytoplasmique
sans goutte aterale (ce qui reflete probablement la perte des sites ATPask lat les

. . . s ~ , complexes jonctionnels apicolatéraux sont altérés (ce qui serait en faveur
Plusieurs formes histologiques differentes peuvent étre retrouvées surd@ne altération de la fonction de barriére endothéliale).

méme cornée. L'utilisation du microscope a contraste de phase peut perme|t_t,rq . .

: : : Ultrastructure de la membrane de Descemet est profondément modifiée au
de visualiser des gouttes enfouies. ; . , PR

= i R L cours de ladystrophie de Fucdhkssi(fig 17). L'ABZ est normale (périodicité

Le stromaestle siége d’'un cedéme avec un espacementirrégulier des lamejleg 0o 4 110 nm, épaisseup®). La PNBZ est trés fine ou absente (son
de collagene. Cet cedeme diminue lorsque la maladie arrive a un stade avaépgisseur normale est dauB1 a 20 ans et 14m a 80 ans). La PNBZ est
avec une augmentation du nombre de kératocytes. recouverte en arriére par une couche postérieure de collagéne périodique
La membrane de Bowman peut étre normale ou présenter des ruptufpsriodicité de 100 a 110 nm) en continuité avec les gouttes. Cette couche
remplies d’un tissu fibreux. Sous I'épithélium, & un stade avancé de |gostérieure périodique, caractéristique de la dystrophie de Fuchs, est
maladie, se forme une fibrose avasculaire qui peut atteindre une épaisseucdestamment retrouvée. Elle est composée de fibrilles de 10 & 20 nm de
350um w11, Cette fibrose peut pénétrer I'épithélium sus-jacent et parfois isoletiamétre et d’'une substance fondamentale amorphe. Son aspect
des Tlots épithéliaux. Au niveau de I'épithélium, on retrouve un cedéme dedtrastructural est proche de celui de 'ABZ, mais I'arrangement des fibrilles
cellules basales puis des bulles sous-épithéliales. L'épaisseur de I'épithélidecollagéne est moins régulier du fait de la présence de la substance amorphe.
peut étre irréguliere et la base de I'épithélium peut étre ondulée. Son épaisseur moyenne est de 16 dans I'étude de Bourne et iad.
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La structure de cette couche postérieure périodique est d’autant plus
irréguliere que I'on est postérieur. Une quatrieme couche postérieure di
collagéne fibrillaire moins dense, aspécifique etinconstante peut étre préser
en arriere de la couche postérieure périodique (sept cas sur 11 dans I'étude
Bourne et alsl). Elle est composée de fibrilles de collagéne (périodicité
64 nm) de 20 a 30 nm de diameétre, irrégulierement espacées, de troussga,_
de fibrilles périodiques (simples ou doubles bandes de périodicité de 100 g ;
150 nm, plus nombreux autour des gouttes qu'a leur face postérieure), A . i
filaments de 10 nm de diamétre, et d’'un matériel amorphe ; des amas E - ——e
microfibrilles élastiques (oxytalan, diamétre de 10 a 16 nm, structur it : oy 4
tubulaire en coupe transversale) sont retrouvés autour des gouttes. Son as
est proche de celui de la couche postérieure de la kératopathie bulleuse
I'aphake. Sa présence est liée a I'existence d’un cedéme cornéen stromal
épithélial sévere et son épaisseur est corrélée al’épaisseur cornéenne cent
in vivo i1, [l faut noter que I'oxytalan est absent de la cornée normale, majs18 Dystrophie postérieure polymorphe. Aspect en microscopie spéculaire : Iésions vési-
est retrouvé dans la cornée de patients ayant un kératocéne, des cicatrjcesires et en bandes.

post-traumatiques ou un staphylome antérieur. La relation entre cedéme

cornéen et couche fibrillaire postérieure semble indiquer que celle-ci €5
sécrétée a partir de la période de décompensation endothéliale.

Les lamelles du stroma ont une épaisseur variable et une forme plus ondu
L’espace interfibrillaire est augmenté. Cet cedéme est plus marqué au cen
de la cornée. Les kératocytes peuvent avoir un aspect activé et étre entour.
d’un matériel filamenteux et granulaire. La membrane de Bowman a souver=
une ultrastructure normale, mais peut présenter des ruptures remplies pa
tissu fibreux sous-épithélial.

Les lésions ultrastructurales de I'épithélium comportent 'oedeme épithélia
et la formation d’un tissu conjonctif sous-épithélial. La fibrose sous-
épithéliale avasculaire est composée de fibrilles de 10, 20 et 30 nm, d’'u
matériel amorphe et de fibroblastes activés. Elle peut pénétrer I'épithéliu
Les cellules épithéliales basales sont le siege d'un cedéme intracellulairg
intercellulaire. La membrane basale épithéliale a une ultrastructu
habituellement normale, mais elle peut étre épaissie. L’'oedéme intracellulai
entraine une rupture de la membrane cytoplasmique, puis des kystes sg
épithéliauxe1, Des inclusions tissulaires peuvent se former a l'intérieur de
I’épithélium, entourées de matériel fibrillaire. Des cellules aplaties
correspondant soit a des fibroblastes, soit a des cellules de Schwann aveq de

fibres amyé”niques’ peuvent étre observées entre la couche basale épithé ié.@ Dystrophie postérieure polymorphe. Aspect en microscopie spéculaire_ : doub{le popu-
et la membrane de Bowman. La chromatine des noyaux des cellules bas;ﬂggon cellulaire avec des cellules d’aspect normal et des cellules d’aspect inversé (centre

A d . D dépd d | . noir et contours clairs). La transition entre les deux populations cellulaires est abrupte et on
F,eu;[he}re cotn EPS_GG]. |eS epgts SXtha an sont retrouves sou retrouve des Iésions vésiculaires au sein de la population cellulaire normale (fleches).
epithelium et parfols sous la membrane de bowman.

) Immunom|cro,scop|e electronlque, . de la membrane de Descemet, donnant un aspect en surface de lune, avec un
L'’ABZ de cornées normales ou présentant une dystrophie de Fuchs etdaaze » stromal postérieur autour de ces lésions. Les lésions peuvent étre
couche postérieure périodique de la dystrophie de Fuchs sont composéeg@gses, regroupées ou diffuses. Des dépressions localisées de la membrane
collagéne VIIl, alors que les marquages des principaux types de collagéfg pescemet peuvent étre visibles en fente fine. On distingue trois formes
retrouves dans le stroma cornéen (I, Ill, V, V1) ainsi que la fibronectine, 1jiniques de la maladie : la forme vésiculaire, la forme en bandes et la forme
laminine et Iatenascme'sont absemtsCes fibrilles penqd_lques de collaggne iffuse. Dans la forme diffuse, I'épaississement de la membrane de Descemet
Vil sont également présentes dans la couche postérieure de collagéne a?ﬁt étre visible a la lampe a fente, avec un aspect en « argent battu » ou un
syndromes endothéliaux iridocorneens. aspect vitreux. La dystrophie s’accompagne volontiers de synéchies

* Microscopie électronique & balayage antérieures périphériques et parfois d’'un glaucome, de zones d’atrophie

On retrouve des cellules de morphologie fibroblastique (cellules fusiformdd€nne, d’'une membrane recouvrant la face antérieure de liris et de
allongées avec des prolongements) a la surface postérieure de la Desce ECtop'923]' Une dégénerescence calcaire ou lipidique de lacornée peut étre
ainsi que des cellules de morphologie endothéliale (cellules platé¥Servees.

polygonales). Certaines cellules endothéliales sont en cours de transformatio
fibroblastique. Le matériel fibrillaire présent a la face postérieure de la cornée
entoure les gouttes. Les cellules de morphologie endothéliale peuvent éfe microscopie spéculaire, on observe des aires pseudokystiques ou

icroscopie spéculaire et confocale

absentes. vésiculaires sous forme de zones noires arrondies (aspect en cratéres) ou en
. L. bandes (traces d’escargot sinueuses, typiquement horizontales), bien limitées,
Dystrophie postérieure polymorphe (DPP) avec des spots ou des lignes blanches en leur sein, entourées de cellules

anormales de grande taille et polymorphes (figi8)_a taille des lésions va

de 0,1 a1,0 mm. Le reste de la mosaique endothéliale est peu altéré. On peut
Observer une diminution de la densité endothéliale, un pléomorphisme et un
épo‘%/mégathisme modérés. Dans les formes diffuses, on peut observer une
dSuble population cellulaire : cellules endothéliales d’aspect normal et
llules noires de grande taille, polymorphes, avec des contours arrondis
énineux (aspect inversé de la mosaique endothéliale) (figz49).a

- Epidémiologie

Il s’agit d’une pathologie rare, congénitale, autosomique dominante, parf
rapportée comme récessive, a début précack’expressivité de la maladie
ainsi que I'age du début des signes sont treés variables au sein d’'une m
famille 231 Le géne de la dystrophie a été localisé sur le chromosomg
20q11l=2, Elle se rencontre plus fréquemment en Europe centrale. Elle
bilatérale et souvent asymétrique, d’évolution progressive ou bien (casle p
fréquent) non évolutive (absence d’cedéme cornéen). La DPP est clas
comme une anomalie de la différenciation finale des cellules endothéliale

sition entre ces deux populations cellulaires est abrupte. Des gouttes
vent se rencontrer. Des images linéaires sont retrouvées en microscopie
onfocale.

* Aspects cliniques _ .
La pathologie se manifeste & partir de la deuxiéme ou de la troisieme/\SSociations pathologiques

décennie. Elle peut étre congénitale. Elle se présente parfois comme ureDPP peut étre associée au kératocdne, a une augmentation de la puissance
pathologie sporadique. Le plus souvent, il n’existe pas de symptomatologiéfractive de la cornéez. Elle se rencontre au cours du syndrome d’Alport.
fonctionnelle et le diagnostic est porté lors d'un examen a la lampe a fentea transmission est alors liée a I'’X et d’autres signes sont présents : lenticone
Ailleurs, le patient consulte pour une symptomatologie d’'cedéme cornéen. Bntérieur, rétinopathie, insuffisance rénale et surdité. Il s’agit alors d’une
cas de forme précoce asymétrique, une amblyopie peut résulter d'aiteinte du géne de la chaine alpha 5 du collagéne\’association entre
astigmatisme marqué, associé a la dystrophie. DPP et syndrome d’Alport est sufisamment forte pour qu’il soit utile de
L’examen a la lampe a fente en fente large et en rétro-illumination met eechercher systématiquement une atteinte rénale et une surdité chez tout
évidence des lésions nodulaires et vésiculaires, ou bien en bande, dans le piatient présentant une DPP.
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22 Dystrophie endothéliale
congénitale héréditaire. Edéme
cornéen diffus ayant une teinte
bleu-gris.

= ' . . fibroblastiques qui pourraient correspondre a des kératocytes ayant migré a
S - travers des défauts de la membrane de Descemet (figp.20)

Enmicroscopie électronique a balayagm observe des Iésions en forme de

’ cratéres ou de puits a la face postérieure de la cornée, ainsi qu’une
20 Dystrophie postérieure polymorphe. Aspect en coupe semi-fine colorée par le bleu de dégénérescence (vacuolisation) des cellules endothétiales
toluidine : épaississement majeure de la membrane de Descemet qui comporte une vaste
couche fibreuse cellulaire.

Dystrophie endothéliale héréditaire congénitale (CHED)

* Epidémiologie

Il s’agit d’'une pathologie trés rare, autosomigue dominante ou récessive,
découverte chez I'enfant ou I'adulte jeune, bilatérale et symétrique, due a une
migration centrale incompléte des précurseurs des cellules endothéliales. Le
géne de la dystrophie a été localisé sur le chromosome 20, dans la région du
gene de la DPP. La fonction de barrieére endothéliale est altérée, comme en
témoignent 'augmentation de la perméabilité a la fluorescéine et la PG qui
est proche de @9

21 Dystrophie postérieure - Aspects cliniques

polymorphe. Aspect en mi-

croscopie électronique. Les La pathologie est habituellement congénitale, mais elle peut se révéler plus
cellules endothéliales ont un tardivement au cours des premiers mois ou des 10 premieres années de la vie.
ﬁ‘jﬁfiif“gﬁ:'rcl’s'gzn'fi}”dgfhfa L’examen a la lampe & fente met en évidence un cedéme cornéen congénital
membrane de Descemet sans hypertonie, ni buphtalmie, ni néovaisseau, allant du petit haze stromal a
comporte une couche fibreuse la cornée blanche laiteuse. La cornée opaque a volontiers une teinte bleu-gris
postérieure. Grossissement avec un aspect en verre dépoli (fig 22). La totalité de la cornée est intéressée

original : x 1 680.

par 'cedéme et I'épaisseur cornéenne est souvent tres augmentée (x 2-3). Le
diameétre cornéen est normal. L’épithélium est trés irrégulier en lumiére bleue
- Diagnostic différentiel apres instillation de fluorescéine (qadéme épitpélial microkystique), mais les

- . o . ‘bulles sous-épithéliales sont peu fréquentes. L'opacification de la cornée rend
La présence de lésions en bandes peut faire discuter d'autres diagnostiggpituellement impossible I'étude de la membrane de Descemet et de
ruptures de lamembrane de Descemet dues aux forceps, glaucome congénigddothélium. L’évolution est lente. Dans la forme récessive, I'opacification
hydrops au cours d’un kératocone, kératite interstitielle. cornéenne est présente dés la naissance, non évolutive et s’accompagne
- Histologie fréquemment d’une amblyopie et d’un nystagmus sans photophobie. Dans la

forme dominante, le début est plus tardif, le retentissement visuel moins

L’endothélium est caractérisé par son caractére pluristratifié et 'épaisseursi@vere, mais la pathologie est plus évolutive et s’accompagne d’une
la membrane de Descemet est souvent augmentée (fighi2Des Iésions  photophobie et d’un épiphoral. Cette différence d’expression clinique des
d’invagination de I'endothélium dans le stroma postérieur a travers defeux formes génétiques n’est pas reconnue par tous les aete@s peut
ruptures de la membrane de Descemet, formant des Iésions en formeatserver également un strabisme, une dégénérescence lipidique ou calcaire.
cratéres, ainsi que des excroissances de la membrane de Descemet (goutteglystrophie peut étre associée a un glaucome congénital
ont été décritesol. L'épithélium peut étre le siege d'un cedeme, d'une fibrosg es diagnostics différentiels comportent le glaucome congénital, les
sous-épithéliale et de dépdts calcaires (kératopathie en bandelettes).  mycopolysaccharidoses, les lésions dues aux forceps et la dystrophie
postérieure polymorphe a début précoce.

* Immunohistochimie

L’endothélium exprime les cytokératines et des marqueurs des cellulesHistologie et microscopie €lectronique (tableau I)

endothéliales (2B4.14.1), le plus souvent de fagcon conjemtBes filaments  On observe une métaplasie fibroblastique des cellules endothéliales, avec des
d’actine sont présentsl. On observe un marquage par les anticorps AEXkellules souvent absentes ou en nombre trés diminué, et une membrane de
(cytokératine acide)/AE3 (cytokératine basique) et par un anticorps anfbescemet réduite a une couche fibrillaire ou parfois épaissie. Des zones avec
endothélium humain réagissant également avec I'épithélium ciliaire clair g endothélium pluristratifié peuvent étre observées, ainsi que des cellules
la zonule ; ce marquage varie d'une cellule a 'autre. polynucléées et une vacuolisation des cellules endothétiatesLa densité

. L . endothéliale peut étre conservée. L'ultrastructure de la membrane de
* Microscopie électronique (tableau I) Descemet est altérée. L’ABZ est généralement normale et la PNBZ est
En microscopie électronique a transmissjaim observe la présence de absente ou trés diminuée. Une couche postérieure laminaire fibrillaire et
cellules épithélioides pluristratifiées a la face postérieure de la cornée (fig 2p¥riodique peut étre présente entre la PNBZ et I'endothélium : elle est
Le phénomene d’endothélialisation de la chambre antérieure se rencontmmposée de collagéne a longue périodicité (100 nm), de petites fibrilles, de
comme au cours dd€E syndromegsyndrome endothélial iridocornéen) trousseaux de collagene périodique (périodicité : 50 et 100 nm) et d’'un
51,82, 83] |es cellules présentes dans la DPP ont clairement les caractéristiqueatériel amorphe de type membrane basale. L'épithélium est le siege d’'un
des cellules épithéliales : desmosomes, tonofilaments (10 nm), nombreusedeme (cedéme des cellules basales, dilatation des espaces intercellulaires,
microvillosités, absence dght junctionsss. On peut observer également bulles sous-épithéliales, membrane basale irréguliere voire interrompue) et
des cellules endothéliales d’aspect normal et des cellules d’aspetttne fibrose sous-épithéliale, voire de dépdts calcaires. Son épaisseur peut
fibroblastiques3i. L'ultrastructure de la membrane de Descemet est altéréétre irrégulieraez. La membrane de Bowman peut étre atteinte : ruptures,
(fig 21). L’ABZ est généralement normale et la PNBZ est absente ou tr&mincissement, fragmentation, épaississement irrégulier, disparition. Le
diminuée. Dans les formes congénitales, ’ABZ peut étre diminuée, voirgtroma présente des Iésions d’cedeéme avec des lamelles ondulées et
localement absenten. Une couche postérieure laminaire fibrillaire et fragmentées, une augmentation de I'’espace interfibrillaire, un matériel
périodique peut étre présente entre la PNBZ et les cellules épithélioides : gll@nulaire autour des fibrilles, une augmentation du diametre des fibrilles. Ces
est composée de collagéne a longue périodicité (100 nm), de petites fibrilléssions sont plus marquées dans le stroma postérieur. Enimmunomicroscopie
de trousseaux de collagéne périodique (périodicité : 50 et 100 nm) et d’é@tectronique, la couche postérieure est composée de collagénes |, 11, IV et V,
matériel amorphe de type membrane basale. Elle peut comporter des cellldé@ssi que de laminineu.
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23 Syndrome endothélial iridocornéen (pa-
tiente greffée). Synéchies antérieures périphé-
riques, zones d’atrophie irienne périphérique.

Syndrome endothélial iridocornéen

+ Epidémiologie
Il s’agit d’une pathologie sporadique, acquise et rare, touchant habituellem &4 ASyndr,ome endothéllal |r|docornéerj. Aspect en microscopie spéculaire : cellules d'as-
la femme Gex-ratio: cing femmes pour un homme) vers 30-50 ans|_Pectinversé (centre noir et contours clairs).

unilatérale. Elle n’appartient théoriquement pas au groupe des dystrophies
cornéennes, mais présente des caractéristiques communes avec la dystrop'>'= &«

de Fuchs et la DPP. Son étiologie n’est pas connue, mais I'nypothése d’un T 1
cause virale, notamment herpétique, est discutée (endothélite herpétiqu
I'acide désoxyribonucléique du virus herpés simplex a été retrouvé
polymerase chain reactiodans I'endothélium de patients ayant ICE
syndromell faut noter que certains auteurs ont proposé une transmissi
d’une prédisposition génétique sous forme de I'inactivation d'un allél
(premier événement) par elle-méme silencieuse. L'inactivation du seco
alléle, par le jeu des mutations lors des mitoses ou déclenchée par
événement extérieur, serait & I'origine de la dystrophie. Ce mécanisme¢
pourrait étre commun avec la DPPLa physiopathologie dellCE syndrome
se caractérise par la formation d’'une membrane endothéliale ectopiq
recouvrant un angle primitivement ouvert, suivie secondairement d’un
contraction de cette membrane et d’un envahissement de la surface
l'iris 1201, L’ ICE syndromeest classé comme une anomalie de la prolifération
des cellules endothéliales

25 syndrome endothélial iri-
docornéen. Aspect en micros-
copie électronique. La mem-
brane de Descemet comporte
une couche postérieure pério-
= dique (3) située en arriere de la

- Descemet néonatale (PNBZ,
3 2). La Descemet feetale (ABZ,
1) est normale. Grossissement
original : x 6 490.

(e}

* Aspects cliniques
Les signes fonctionnels sont essentiellement ceux liés a I'oedéme cornéen :

flou visuel matinal, halos colorés, baisse de la vision, voire douleurs. Cetg,yent présentes. Les autres cellules retrouvées sont des cellules
symptomatologie peut étre exacerbée par I'hypertonie. Parfois les anomaliggjothéliales normales, des cellules de morphologie fibroblastique et des
cosmetiques de l'iris amenent le patient a consulter. .  cellules inflammatoires. La taille, la forme et la densité des cellules ICE sont
L'examen a la lampe a fente met en évidence des synéchies antérieuggormales. Ces cellules présentent des filopodes et des interdigitations
periphériques (fig 23), un aspect en « argent battu » de la membrane jigorcellulaires développées. Elles peuvent étre soit métaboliquement actives,
Descemet, puis un cedeme cornéen, un glaucome secondaire a une fermefgien mitose, soit nécrotiques Des signes d'inflammation chronique sont
progressive de I'angle, volontiers précoce, et des anomalies iriennggssents. Le caractére pluristratifié de I'endothélium témoigne de la perte de
(corectopie, ectropion uvéal, nodules iriens, atrophie irienne). I'inhibition de contact des cellules ICE. L'atteinte endothéliale est
En fonction de la caractérisation de l'atteinte, on distingue trois formesegmentaire : des zones anormales jouxtent des zones saines. L’endothélium
cliniques. L'atrophie essentielle de I'iris se caractérise par une pupille étirégst globalement diminué d’épaisseur et par endroits absent

décentrée dans la région opposée a celle ou prédomine 'atrophie irienne, #&gastrycture de la membrane de Descemet est altérée (fig 25) avec la
perforations iriennes par atrophie secondaire a une ischémie mengg

(pseudopolycorie), un ectropion de I'uvée, des goniosynéchies et u ésence d’'une couche de collagéne périodique derriere la PNBZ comportant

Myperont. bans e synrome de Chiandier (0 apus requentis 5 SO126E1E & e pénouicté (100 ) et des fivles de 150m
syndromg prédomine I'oedéme cornéen précoce avec une atrophie irien"r ’

eu évoluée et une hypertonie. Le syndrome de Cogan-Reeisis{oaevus ' : ? Z . .
gyndromgase caracté%lips)e par une at%/einte du stromgirien prédéminante, UP(P constituent apres la naissance, des années avant les premiers signes
hétérochromie irienne et des nodules pigmentés de l'ris. Un cas de syndroffit d4€S®- o o
de Cogan-Reese unilatéral associé a un syndrome de Chandler dans I'egi$ cellules ICE, ainsi que le matériel fibrillaire qu'elles sécretent,
controlatéral a été rapponté. De rares cas familiaux ou bilatéraux ont été envahissent également la surface du trabéculum et la face antérieure de

ge du début de la pathologie. Ainsi on peut déduire quél&ssyndromes

rapportés. liris v, Ce phénomeéne a été rapporté sous le terme d’endothélialisation de
. ) 3 ) la chambre antérieure: 3. [l précéde et entraine la formation des synéchies
* Microscopie spéculaire antérieures. Par ailleurs, le stroma irien est modérément atrophié et

Deux populations différentes sont visualisées dans les cas typiques : cellulépithélium pigmentaire irien est normal.

ICE qui sont des cellules arrondies sombres avec un centre lumineux et q."e%immunomarquagesn microscopies optique et électronique ont permis

bords clairs et flous, de grande surface et de taille trés irréguliere, et cellulgs caractériser les cellules présentes a la face postérieure de la corée au cours
endothéeliales normales. Au sein des cellules ICE, des corps clairs ou sombge:

A - ICE syndrom llules ICE expriment | tokératines K5 et K1
correspondant au noyau ou a tdsbs(bulles) sont parfois visibles (fig 24). et§C syndromesLes cellules ICE expriment les cytokératines K5 et K19

" A . ~ 'EMA (epithelial membrane antiggret sont négatives pour les
La transition entre les deux populations cellulaires peut étre brutale. L&, aratines K8/18, ainsi que pour la vimentine. Il faut noter que la CK19 et
mosaique endothéliale de I'ceil controlatéral est normale ou peut montrer [ .

vmorohism MA sont exprimés par I'épithélium limbigque et la CK5 par les épithéliums
polymorphisme. limbique et cornéen. Il existe donc des points communs entre les cellules
* Histologie souches de I'épithélium limbiques et les cellules ICE. Par contraste, les

L’endothélium est caractérisé par une double population cellulaire (ceIIuIé:§|IUI‘:"S endotheliales de morphologie normale expriment la vimentine et sont

endothéliales d'apparence normale et cellules ICE trés irrégulieres &fjJalives pour les cytokératines et 'EMA. Des études plus récentes
métaplasie épithéliale) et par son caractére pluristratifié. rapportent que les cellules ICE coexpriment des cytokératines (K1, K3) etdes

marqueurs des cellules endothéliales (vimentine, antigéne spécifique reconnu

* Microscopie électronique a transmission et a balayage (tableau I) par I'anticorps 2B4.14.1) ce qui apporte un argument en faveur de leur origine
On observe des cellules d’aspect épithélial avec des desmosomes, §8dothéliale et non épithéliale.
tonofilaments, des microvillosités, un noyau irrégulier, une hétérochromatiie& couche de collagene périodique est composée de collagéne |, I, V, VI et

dispersée, un nucléole proéminent et liebs Deux assises cellulaires sont VIII, de fibronectine et laminine, de ténascine et d’oxytatan
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Causes dégénératives L’ hypotonie franche et prolonggeut étre a I'origine d’'un cedéme cornéen
Cﬁjar deux mécanismes : les Iésions traumatiques de I'endothélium dues a

Certains patients ont un endothélium cornéen primitivement pauvre . PR . :
amalamue et le rble Iésionnel de I'hypotonie.

polymorphe sans association avec une dystrophie cornéenne caractérisé
autre cause d’atteinte de I’endothélium cornéen. L'appauvrissement

physiologique de I'endothélium avec I'age et/ou la conjonction avec Ut auses stromales
facteur chirurgical peut aboutir a la constitution d’'un cedeme cornéen
spontane ou postchirurgical. La microscopie spéculaire retrouve une densig
endothéliale faible et/ou un polymorphisme (coefficient de variation de |
surface cellulaire augmenté) et un pléomorphisme (diminution d
pourcentage de cellules hexagonales) importants.

lles-ci comportent les kératites interstitielles herpétique, syphilitique et
fuberculeuse, et la kératite disciforme herpétique, parfois zostérienne.
¥'cedéme stromal peut étre dii & I'atteinte du stroma cornéen par le processus
inflammatoire, mais aussi a une endothélite virale herpétique ou zostérienne

Causes inflammatoires accompagnant l'atteinte stromale.

Uvéites antérieures Causes épithéliales

Elles peuvent s’accompagner d’'un cedéme endothélial avec des bulles sous-

endothéliales qui disparaissent lorsque cet cedéme se résarBlles  |'cedéme de cornée secondairepait de lentille de contacst d’origine
donnent un aspect de zones noires aux limites mal définies en microscogighémique. Il résulte de 'accumulation de lactates et de la déplétion des
spéculaire, avec souvent de la fibrine et des éléments cellulairegilules épithéliales en glycogeéne. Il se rencontre avec les lentilles & port
inflammatoires rétrocornéens visibles en mode relief dans le plagermanent et celles & faible perméabilité a I'oxygéne. Il se présente le plus
rétroendothélial et ayant tendance a former des amas (précipitgguvent sous forme d'un cedéme épithélial microkystique. Son siége est
rétrocorneens). Ces dépots inflammatoires doivent eux-mémes étre distinggi@ique et il est réversible aprés arrét du port des lentilles. Cette réversibilité
des précipités rétrocornéens pigmentaires qui sont plus petits, plus densegegit atre compromise chez le diabétique. Si le port des lentilles n’est pas
plus réguliers. La taille des bulles sous-endothéliales varie d'une a plusieufgerrompu, I'évolution peut se faire vers I'cedéme stromal avec des plis de la
cellules endothéliales. Leur aspect, lorsqu'elles sont trés nombreuses, VGiigmprane de Descemet. Il existe alors une hypoxie endothéliale associée a
confluentes, peut étre tres proche de celui des gouttes et c'est alors I'évolutjgfy hoxije épithéliale. En microscopie spéculaire, on retrouve un
qui permet de les distinguer d'une cornea guttata. Brooksietr@pportent  pojymorphisme endothélial, voire la formation de bulles endothéliales. La
gue ces bulles sous-endothéliales peuvent également se rencontrer au(ﬁ iopathologie de cet cedéme est complexe, associant une atteinte

de keratites superficielles (dystrophies de la membrane basale épithéliglgiihaliale (diminution du métabolisme cellulaire et des mitoses, atteinte des
syndrome sec, kératite ponctuée superficielle) ou interstitielles, degctions intercellulaires, déplétion des cellules en glycogéne) a

traumatismes contusifs et chez les porteurs de lentilles de contagh . \mulation dans le stroma de lactate de,C@vec diminution du pH et
L'inflammation peut avoir un effet néfaste réversible sur les fonctions dﬁe .

< S . - deme cellulaire endothélial) et de dérivés de I'acide arachidonique ayant
barriére et de pompe endothéliales ou bien entrainer une mort ceIIuIa\F
e

" 3 ; - D fie action inhibitrice de 'ATPase endothéliate
endothéliale. Les substances deléteres pour I'endothélium libérées par fes” = L i ) R ) ,
polynucléaires neutrophiles comprennent les prostaglandines, les enzyrh@sulcérations épithéliales étendues chronigaesainent la formation d’un

hydrolytiques et les ions superoxydes. cedeme cornéen par rupture de la barriére épithéliale.

Rejet endothélial de greffe de cornée

Il donne un cedéme cornéen qui a la caractéristique d’'étre localisé au greﬁgﬁanement
etd’évoluer de maniere centripéte vers le centre du greffon avec souvent une

ligne de précipités rétrocornéens (ligne de Khodadmudl).surwent,plys de _Traitement étiologique
10 jours apres une premiere greffe sur un greffon clair. Ce délai peut étre

raccourci chez les receveurs ayant des antécédents de rejet. Les sig eﬁa ue fois qu’existe une cause curable, celle-ci doit étre traitée : correction
fonctionnels associent une baisse d’acuité visuelle, une photophobie, Uné&"24 q ’ :

irritation, un larmoiement, des douleurs et une rougeur oculaire. L'examegUn€ hypertonie, traitementantiviral, traitement anti-inflammatoire, ablation
retrouve une ligne de rejet endothéliale, d’évolution centripéte, ou bien d@in implant dangereux pour I'endothélium, etc.

précipités rétrocornéens diffus sur le greffon, avec un cedeme stromal Hfiaut noter qu’une chirurgie intraoculaire, telle que I'ablation d’un implant
greffon en regard, des plis descemétiques, des signes inflammatoiresdiLichambre antérieure, risque d’aggraver I'ecedeme si la densité endothéliale
segment antérieur (Tyndall, injection ciliaire), une néovascularisation dest inférieure a 1 000 cellules/nanDans ce cas, il est prudent d’attendre que
greffon. On distingue deux formes de rejet endothélial, I'une est progressive décompensation endothéliale soit compléte pour envisager une
(ligne de Khodadoust), l'autre est d’'emblée diffuse (précipités rétrocornéergratoplastie avec ablation de I'implant, avec ou sans réimplantatidin

diffus sur le greffon). L’aedéme stromal peut étre diagnostiqué précocemeggirait souhaitable de surveiller les patients porteurs d'implant de chambre
par une augmentation de I'épaisseur cornéenne centrale mesuréeg@férieure en microscopie spéculaire afin de détecter précocement une perte
pachymeétrie ultrasonore, mais aussi en pachymétrie optique a la lampegilulaire endothéliale anormalement élevée qui constitue I'indication &
fente. Une augmentation de la PIO peut étre un signe de rejet endothélial. Egblation de I'implant avant la constitution de dégats endothéliaux trop
microscopie speculaire, on retrouve des précipités rétrocornéens sombregfigortants. Le changement d’'implant dans cette situation semble de bon
petite taille et une perte cellulaire endothéliale. pronostic tant anatomique (absence d'évolution vers I'cedéme) que visuel
(stabilité ou amélioration de I'acuité visuelle), alors qu’il est de mauvais
pronostic si la densité endothéliale est basse ou s'il existe un cedéeme
L’endothélite « auto-immune » est une pathologie exceptionnelle réalisant débutantz4.

tableau de rejet endothélial sans greffon. Le bon contréle de la PIO est important pour diminuer les Iésions
endothéliales, 'cedéme et sa symptomatologie fonctionnelle. La prise de la
PIO a I'aplanation peut étre faussée par I'oedeme cornéen.

ﬁrés collyres corticoides sont trés utiles lorsque I'cedéme a une origine
ihflammatoire.

Endothélite « auto-immmune »

Modifications du tonus oculaire

La PIO peut étre a I'origine d’'un cedeme cornéen par le biais de la pressi
d’'imbibition du stroma ou par atteinte de I'endothélium. Expérimentalemen
il existe une corrélation entre la PIO et le taux d’hydratation de la cornée
Le glaucome aigwest a 'origine d’'une perte cellulaire endothéliale qui
augmente avec la durée de la crise et d’un polymégathisme majeur régressenatitement symptomatique de I'cedeme cornéen
lentement apres la crise. La diminution du flux d’humeur aqueuse pendantdeu évolué

crise entraine une ischémie endothéliale source d’cedeéme cornéen aigu. Cet

cedeme peutrégresser apres résolution de la crise ou bien persister en fonqtigR g apparait I'eedéme matinal, un traitement symptomatique de celui-ci

de lmportance des Iésions endothéliales. _ . peut étre prescrit. Il repose sur I'instillation de sérum salé hypertonique
Lorsque préexiste une atteinte endothéliale, une augmentation méme faid@llorure de sodium a 5 %) ou d’Ophtasilox@ngui aide a résorber cet
de la P10 peut entrainer la formation d’'un cedeme cornéen. cedéme. On peut également proposer au patient de sécher prudemment ses

Une hypertonie chronique non corriggeeut entrainer une perte cellulaire cornées a l'aide d’un séche-cheveux au réveil. Lorsque cet cedéme résiste au
endothéliale qui va parfois jusqu’a la constitution d’'un cedeme cornéen. traitement symptomatique et se prolonge dans la journée, le port de lentilles
Le glaucome congénitad’accompagne d’un cedéme cornéen avec un@ydrophiles peut apporter un confort important en diminuant la
buphtalmie, des ruptures de la membrane de Descemet, une fibrose saynptomatologie douloureuse et en diminuant I'astigmatisme irrégulier
épithéliale, une densité endothéliale habituellement abaissée, antérieur, ce qui améliore la vision. Il faut théoriguement éviter le port
pléomorphisme et un polymégathisme modérés. nocturne et étre vigilant vis-a-vis du risque d’abceés sous lentille.
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cornea guttata, méme dense, sans cedéme cornéen, avec une cataracte
entrainant une baisse de la vision, il semble prudent de se contenter de
n’opérer que la cataracte dans un premier tempkes risques opératoires et
postopératoires d’une chirurgie simple de la cataracte sont en effet beaucoup
moins importants que ceux d’une triple procédure. Le patient doit étre
informé du risque de décompensation endothéliale postopératoire. La
kératoplastie sera réalisée dans un deuxiéme temps lorsque I'cedéme cornéen
serainstallé. Il est toujours difficile de pouvoir affirmer qu’une cornea guttata

26 Kératoplastie ransfixiante sans cedéme cornéen évoluera obligatoirement vers I'cedéme cornéen et

associée aun changementd'im-

plant de chambre antérieure impossible de préciser le délai exact de cette évolution. La deuxiéme situation
pour une kératopathie bulleuse est celle d'une dystrophie de Fuchs avec cedéme cornéen entrainant une baisse
du pseudophake. Aspect posto- de la vision et associée a une cataracte, méme modérée. Dans ce cas, il faut
pératoire & 6 mois. réaliser d’emblée une triple procédure (kératoplastie transfixiante, extraction

du cristallin, mise en place d'un implant de chambre postérieurkg taux

de progression des opacités cristalliniennes apres une kératoplastie simple est
important dans la dystrophie de Fuchs. Plusieurs techniques opératoires ont
été proposées pour ces triples procédures. On peut réaliser une chirurgie de la
cataracte a ciel ouvert aprées trépanation de la cornée réceptrice. Cette
chirurgie peut se faire par extraction extracapsulaire manuelle ou
phacoémulsification du cristallin. Il faut s’efforcer d’implanter dans le sac
capsulaire. Nous utilisons couramment une technique de phacoémulsification
a ciel ouvert pour extraire des noyaux durs ou volumineux a travers un

27  Kératoplastie transfixiante capsulorhexis qui ne peut étre que relativement petit (celui-ci a une grande
associée a une chirurgie de la tendance a filer vers la périphérie a ciel ouvert)s.

cataracte en phacoémulsifica- . , . . . .

tion (triple procédure) pour une Certalr)s ont proposeé de faire une,ch|rurg|e.de la cataracte cIas&qug par
dystrophie de Fuchs. Aspect phacoémulsification suivie d’'une kératoplastie transfixiante dans le méme
postopératoire & 12 mois. temps opératoire. Ceci n'est possible que si I'opacification cornéenne n’est

pas trop importante. De plus, on ne sait pas quelles sont les conséquences
d’une incision méme de petit diametre sur la trépanation ultérieure et s'il
existe un éventuel risque d'ovalisation de la trépanation. Enfin, il faut noter

T AN gu'une chirurgie de la cataracte apres kératoplastie transfixiante pour
Principes generaux dystrophie de Fuchs est toujours possible, méme a distance de la greffe. Ceci
Lorsque la baisse de vision de loin ou de prés devient handicapanteesit assez souvent nécessaire dans les années qui suivent une greffe pour
gu’apparait une symptomatologie douloureuse, I'indication d’unelystrophie de Fuchs chez un patient phake.

kératoplastie transfixiante peut étre poseée. Globalement, la dystrophie de Fuchs est une indication opératoire de la
Le premier objectif recherché estl'apport de cellules endothéliales saines afiératoplastie d’excellent pronostie. Néanmoins le pronostic semble étre

de restituer les fonctions de barriére et de pompe endothéliales. Cettmins bon en cas de forme trés évoluée. Il est donc souhaitable de poser
kératoplastie doit apporter un capital de cellules endothéliales suffisant pdtindication opératoire au stade 2, avant I'apparition de la fibrose sous-
pouvoir restaurer la fonction de déturgescence du stroma cornéen. Il n'éggithéliale du stade 3. Olsen et @l rapportent les résultats de

donc pas souhaitable de réaliser une greffe de petit diameffen(m). Le 33 kératoplasties transfixiantes faites pour une dystrophie de Fuchs avec un
diametre de 8 mm semble étre un bon compromis entre le nombre de cellufsvi moyen postopératoire de 4 ans. Le pourcentage de greffons clairs est de
greffées (qui augmente avec la taille du greffon) et la prévention du rejétl %. Les échecs sont dus a un rejet, un glaucome ou une décompensation
(qui nécessite une greffe de petit diamétre). On greffe alors enviroendothéliale du greffon probablement liée a la dystrophie. Pinerogetal

125 000 cellules (pour un greffon de densité 2 500Ame qui donne aprés rapportent les résultats de 130 kératoplasties transfixiantes faites chez des
greffe (répartition des cellules du donneur sur toute la surface cornéenne) ywaients phakes ayant une dystrophie de Fuchs. Le pourcentage de greffons
densité endothéliale centrale théorique de 950 celluled/mm clairs est de 89 % avec un suivi moyen de 8 ans ; 64 % des patients ont
Le but de la kératoplastie transfixiante au cours des cedémes cornéeng’@gpéré une acuité visuelle d'au moins 5/10. Une chirurgie de la cataracte a
double : améliorer la vision et faire disparaitre la symptomatologi€té nécessaire dans 44 % des cas aprés un délai moyen de 3,5 ans apres la
douloureuse. Le premier but ne peut étre atteint que si la fonction macula@eeffe. Cette intervention était d’autant plus fréquente et d’autant plus précoce
n’est pas gravement compromise et s'il n’existe pas d’atteinte glaucomateug®f rapport a la greffe que le patient était age. Deux études récentes rapportant
majeure du champ visuel. Ces deux éléments doivent donc étre évalués al@sdésultats des triples procédures faites au cours de la dystrophie de Fuchs
soin avant de poser I'indication opératoire. font état oll’une survie du greffon de 96 % et 100%4. Il semble que la
Lorsqu’une kératoplastie transfixiante n'est pas réalisable du fait d’'urobabilité de recidive de la dystrophie sur le greffon soit faible, mais que le
mauvais état général, la mise en place d’'une lentille pansement peut soulagefiue existe réellement. .

la symptomatologie douloureuse. Les ponctions de lamembrane de Bowrrla traitement du futur de la dystrophie de Fuchs sera probablement une
peuvent accélérer la constitution de la fibrose sous-épithéliale et dotieérapie cellulaire (greffe de cellules endothéliales). Néanmoins, de
diminuer la formation de bulles sous-épithéliales, ce qui diminue lesombreuses avancées dans le domaine de larecherche sont nécessaires avant
douleursz7. Certains ont proposé une cautérisation transépithéliale de Be pouvoir envisager une utilisation thérapeutique des cultures de cellules
membrane de Bowman, une photokératectomie thérapeutique, uaedothéliales.

tarsorraphie, voire un recouvrement conjonctivalss. Lorsque toute

fonction visuelle est perdue (disparition de toute perception lumineuse), I€articularités de la greffe de cornée dans la dystrophie

injections rétrobulbaire d’alcool, ou I'éviscération peuvent soulager Ig@ostérieure polymorphe

symptomatologie douloureuse.

Traitement curatif de 'cedéme cornéen évolué

Dans la plupart des cas, la dystrophie postérieure polymorphe ne requiert
Particularités de la greffe de cornée dans la kératopathie bulleuse S,“C“p t_rtaitemeint. Untoedétr_ne corné}?nf_discr(et Eilt ”O”E"O'U;[if peut bélnéii_(l:lier

, un traitement symptomatique aspécifique (collyres hypertoniques, lentille
de 'aphake et du pseudophake thérapeutique). En cas d’cedéme cornéen diffus, évolutif et invalidant, il faut
La kératopathie bulleuse de I'aphake et du pseudophake est la premiére eesir recours a la kératoplastie transfixiante. Le pronostic en est généralement
indications opératoires de la greffe de cornée (figi26)Le probleme de assez bon, mais il est beaucoup moins favorable en cas de goniosynéchies et
I'attitude vis-a-vis des implants de chambre antérieure a déja été abordée ddaglaucomesu. La dystrophie peut récidiver aprés greffe, notamment sous
cet ouvrage?l. La probabilité de survie du greffon dans cette indication esforme de membrane rétrocornéenne (matériel fibrocellulaire) ou sous forme
proche de 80 % a moyen tern2d 5 ans). Néanmoins, elle diminue avec de colonisation de la face postérieure du greffon par les cellules
le délai postopératoires.. La récupération visuelle est de 5/10 ou plus dangpithélioidessa. Les autres causes fréquentes d’échec de la greffe chez ces

moins de 50 % des cas, et inférieure a 2/10 dans un tiers des.cas patients sont le glaucome et le rejet.

Particularités de la greffe de cornée dans la dystrophie de Fuchs Particularités de la greffe de cornée dans la dystrophie

La dystrophie de Fuchs représente 10 & 15 % des indications de la grefleffilotheliale congeénitale héreditaire

cornee, voire 29 % dans certains centres (figi2#}. 7ol Le traitement du CHED syndrome repose exclusivement sur la kératoplastie

Le probléme de la chirurgie de la cataracte associée a la kératoplastie se pgosssfixiante dont le pronostic est d’autant meilleur que le début de la maladie
souvent. Globalement, deux situations doivent étre distinguées. Devant uge retardé et que le donneur est jeune. Sur une série de 56 yeux, Al-Rajhi et
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al i rapportent un taux de survie du greffon de9®@2 1 an e66,5% a5 ans.  trois formes cliniqueg9. L’endothélialisation de la bulle de filtration peut
Lapremiére cause d’échec estle rejet. L'acuité visuelle estinférieure ou égatempliquer son évolutionu. Une deuxiéme intervention est nécessaire dans

a 2/10 dans 80 % des cas. Une autre étude rapporte 34 succes sur 37 yaug de la moitié des cas.
opérésssl avec un suivi moyen de 3 ans, les sutures étant enlevées entre 3 et
12 mois apres l'intervention.

Particularités de la greffe de cornée dans les syndromes endothéliaux

iridocornéens

Si ';edéme cornéen a tres souvent pour cause une kératopathie

bulleuse postchirurgicale, I'examen biomicroscopique attentif doit
Le pronostic anatomique et fonctionnel de la greffe est trés bon dans cettkercher a mettre en évidence les signes cliniques évocateurs d’une
indication. Le glaucome associé doit étre traité médicalement, puigystrophie endothéliodescemétique associée. Le traitement curatif
chirurgicalement. Les drogues augmentant I'excrétion de I'humeur aqueusgpose actuellement sur la kératoplastie transfixiante afin de restaurer
(pilocarpine, prostaglandines) sont théoriquement inactives. Lan capital de cellules endothéliales permettant une fonction de barriére
trabéculectomie a un taux de succes dé&®a 1 an, sans différence entre les et de pompe endothéliales correctes.
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