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INTRODUCTION

Le glaucome congénital est une affection dont lenpstic est redoutable, rare et tres
polymorphe.

Comme le strabisme et le nystagmus, le glaucomgéroial est a la fois une maladie et un
symptéme.

Il constitue a lui seul une maladie dans ce gstilomnvenu d'appeler le glaucome congénital
primitif classique, mais devient un symptdbme poauttun ensemble malformatif, les
dysgéneésies du segment antérieur de I'ceil, respl@ssde glaucomes secondaires.

Tous ont en commun une hypertonie oculaire plusoins précoce, des dysfonctionnements
de I'hnorloge embryologique et une forte connotatiéréditaire.

D'autant plus graves que plus précoces, rapidermécitants, ils ont vu leur pronostic
transformé par une prise en charge chirurgicaleéthate des le diagnostic porté, suivi d'une

surveillance attentive et de la prévention des eléegifonctionnelles [1].

L'incidence du glaucome congénital primitif n'gae de 1 cas sur 10-20 000 naissances en
Occident; elle est en revanche plus élevée au M@rant et au Maroc ou les mariages
consanguins sont plus fréquents.

En dépit des progrés réalisés, le glaucome corajéedt encore, comme le montrent les
statistigues des instituts de basse vision (entet 25% selon les pays), a l'origine de

nombreux cas de malvoyance [2].

En Algérie, bien que sa fréquence ne soit pas renchiffrée, le glaucome congénital
représente la premiere cause de cécité de I'erdlust,d'un quart de la population dans les
ecoles d'aveugles en Algérie est constitué pamgtleecomateux. Dans le monde le taux de

cécité par glaucome congénital est de 0,01 a 0]34%.

Les cas de glaucomes congénitaux originaires devilaya de Batha et des régions
limitrophes; sont entierement pris en charge alanhée 2004 au niveau des autres CHU et
structures hospitaliéres. De ce fait leur priseclearge chirurgicale a été souvent tardive. A
partir de 2004 une prise en charge chirurgicaleCilJ de Batna, consistant a une
trabéculectomie perforante sur une seérie persanradl 46 cas (83 yeux) a permis de

stabiliser la pression intraoculaire dans 60% a.65%
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Mais malgré l'efficacité prouvée de cette technjges complications peropératoires et
postopératoires m'ont incité a pratiquer la tra®tamie externe non perforante (ou
sclérectomie profonde non perforante), moins inesiaussi efficace et sans

complications.

Le traitement du glaucome congénital ne peut aieeapirurgical. Le traitement médical
peut étre nécessaire lorsqu'une chirurgie n'estppasible ou trop risquée ou comme

traitement d'appoint avant ou aprés la chirurgie.

La prise en charge chirurgicale des glaucomes cutag&x au CHU de Batna permet un

traitement précoce moins couteux (en évitant lelad@ment de toute une famille) et

donnant un meilleur pronostic fonctionnel.

Notre but est de diagnostiquer et de traiter apgstocement que possible le glaucome
congénital et de prendre en charge soigneusemantblijopie par une eéquipe

d'orthoptistes.

La consanguinité constitue lI'un des facteurs dguesmajeur; ce qui explique la rareté du
glaucome congénital primitif autosomique récesgif@ccident, mais ce n'ai pas le cas
pour le Moyen Orient et le Maghreb ou les mariagesanguins sont plus fréquents.

Le conseil génétique est alors considéré comme lémedt important de la prise en

charge, en informant du risque dans les famillessaoguines et en permettant ainsi un
diagnostic précoce par un examen ophtalmologiggelaléaissance dans les familles a

risque.

Notre objectif est de déterminer I'apport de |EBsactomie profonde non perforante dans
le traitement du glaucome congénital primitif clgage, a travers des criteres d’évaluations
et a partir de deux populations d’études, une @ comportant 46 cas (83 yeux), prise
en charge au niveau du service d'Ophtalmologie HW @atna par une sclérectomie

profonde non perforante durant une période de guats; 2009 — 2012 dont les résultats
sont comparés a ceux obtenus sur une autre papulddi 46 cas (83 yeux) opéreés par le
méme chirurgien, ayant utilisé la trabéculectongdqrante comme technique chirurgicale
en premiére intention durant la période 2004 — 2008

Nous avons inclus, dans notre étude, les enfaéseptant un glaucome congénital primitif
confirmé ayant un age entre 0 et 03 ans et lesssayant un glaucome congénital primitif

confirmé non opérés dans I'enfance.
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Connaissances actuelles

1. Définitions
Les glaucomes congénitaux, sont un ensemble delpgibs dont on peut distinguer une
forme primitive isolée et des formes secondairem@ées a des dysgenésies du segment
antérieur [5, 6].
Tous ont en commun une hypertonie oculaire plusioins précoce [1].
Parler de" glaucome congénital" n'est pas adapéméme qu'évoquer une “cataracte
congénitale”. C'est l'adjectif qui n'est pas appépar il ramene la notion de "naitre avec”
(du latin congenitus Or, bien souvent, la pathologie ne s'exprime fmasément a la
naissance, voire dans les jours ou les semainds guivent, mais peut s'exprimer bien plus
tard [5, 7]. Il faut donc comprendre ce terme caorigé comme ramenant a une notion de
pathologie innée, a la différence d'une patholagiguise.
La date de survenue de I'hypertonie oculaire dantelde I'enfant détermine I'aspect clinique
et permet de distinguer:

- le glaucome congénitapar buphtalmie liée a la distension rapide d'wiers encore

extensible chez le nouveau-né et le nourrisson.
- du glaucome juvénile plus tardif, qui fait le lien avec le glaucomerafique de
l'adulte et évolue a bas bruit sans modifier I'aspgtérieur de I'ceil.

L'age de trois ans est le critere admis pour sépasdeux formes cliniques puisque, dés lors,
la sclére n'est plus extensible et le globe aguatnent acquis sa taille adulte.
Les dysfonctionnements de I'horloge embryologigogliquant les cellules des crétes
neurales céphaliques font, a juste titre, entrgtdacome congénital dans le cadre niesro-
cristopathies Leurs potentialités multiples et leur présencealenx cordons cellulaires tout
au long du tube neural rendent compte des nomizea

seociations pathologiques extra-
oculaires constituant autant de glaucomes synduagsigolymalformatifs [1].

Le glaucome congénital primitif classiquest une affection grave frappant 8 a 15% des
jeunes aveugles selon les centres, rare — cing @000 naissances-, bilatérale dans 80%
des cas et héréditaire transmise selon le modssiéeaitosomique. Présent des la naissance
dans un tiers des cas, ou apparaissant au colaspdemiere année de la vie, il impose, sitot

le diagnostic établi, un traitement chirurgicalllse méme d'éviter la cécité [1].
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2. Historique

La buphtalmie (ceil de beeuf) ou glaucome de I'erdanhtonnu depuis Hippocrate.

Raab (1876) avance l'idée d'inflammation du corps ciliaire ddvéa constatation d'une
excavation papillaire sur des examens histologiglies buphtalme [3, 8].

Dufour (1881) utilise le terme de glaucome infantile @imme pour l'adulte, pour lui; la
buphtalmie est une maladie primitive.

Horner (1881) détermine le siege de I'anomalie au niwEaliangle irido-cornéen et pense a
une oblitération par une soudure irido-cornéenne.

Francois (1948),Barkan (1954) décrivent le résidu de tissu mésodermiquabrgonnaire de
I'angle irido-cornéen [8].

Gunter (1986) démontre que I'hypertonie oculaire provignn obstacle a I'écoulement de
I'humeur aqueuse et que le traitement consisteéaeli I'angle irido-cornéen de la membrane

qui l'obture [3].

3. Incidence et épidémiologie

Donner l'incidence du glaucome congénital est uagegre. Les publications a ce sujet
essaient d'estimer cette incidence a partir deglpbpns d'enfants en instituts de malvoyants,
ce qui est incorrect sans doute car, fort heureasgrde nombreux enfants sont guéris de leur
glaucome congénital sans séquelles visuelles. thits@nvisageable pourtant dans de
nombreux pays, vu le faible nombre de centres afigé$ dans lesquelles peuvent étre pris en
charge (plus au plan anesthésique que chirurgiedledrs) des nourrissons ou des petits
enfants atteints de glaucome congénital, de rdicued données des différents centres pour
établir des données précises [5].

Selon une étude australienne monocentrique conueffidat du Victoria, l'incidence est
estimée a 1/30 000 naissances. Une étude Slovagneeaune incidence de 1/22 200 dans la
population non tzigane (contre 1/1 250 dans la [adjon tzigane), ce qui — déja en 1989 —
orientait vers un trait génétique certain [5].

Dufier J.L en France, estime cette incidence a®A@ naissances, soit si on rapporte cela
aux 834 000 naissances de 2008 en France, samasdar an.

En Arabie Saoudite, elle est de 1/2 500 naissances.

L'affection est bilatérale dans 65 a 80% des pwss elle est rarement symétrique. Elle
toucherai souvent les gargcons surtout dans lespmaadiques [2]. Selon certains auteurs ;

La prédominance masculine est variable de 63/&[3).
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4. Embryologie

4.1. Role des cellules des crétes neuriprosencephaliques :

La démonstration du réle des cellules des crétesates prosencéphaliques dans la forme
de I'ceil, et plus particulierement de son segmetdrigeur, constitue un apport essentiel ¢
la compréhension du glaucome congénital. Qlus est, ces cellules participent r
seulement a la genése d'autres structures ocu{aalésotique, choroide, muscle ciliaire, tit
conjonctif de la musculature oc-motrice, squelette ostdnembraneux orbitaire) mais au
a l'induction des arcs brehiaux d'origine ectodermique (figl): bourgeonsxiltares et

mandibulaires, structures branchiales ¢¢™ 3™ 4°™ arcs viscéraux.

Fig 1. Migration des cellules des crétes neurales prosgmakiques dans les arcs branchie
(CEil et génétique. I Dufier/ J.Kaplan. SFO. 2005. P16

_ Mésencéphale

Rhombencéphale
Cellules des
crétes neurales

céphaliques

Bourgeon
naso-frontal -/

Des associations polymalformatives les plus digparan apparence, oculaires, craniofaci

et viscérales, ne sont donc pas surprenantes)(i1, 9]

Fig 2. Syndrome du premier arc. Glaucome congénital etaniec(CEil et génétique.-L.
Dufier/ J.Kaplan. SFO. 2005. P1).
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Pour certains auteurs, (Bach, Seefelder, Ida M&amber), la résorption incompléte du
mésenchyme comblant la future chambre antériewetmbit & la formation de la membrane
de Barkan, assimilée a un religuat mésodermiques dlangle de la chambre antérieure.
Cependant la matérialité de cette membrane n'aigagté@ prouvée chirurgicalement, ni
retrouvée sur les examens histologiques.

Ceux-ci suggerent plutét un obstacle trabéculawetout a proximité du canal de schlemm,
dont la paroi externe apparait tapissée par un rieatémorphe et imperméable, ces
constatations sont en accord avec l'efficacité aleabéculectomie externe (sclérectomie
profonde non perforanteui emporte toute la paroi externe du canal déesuin et sans

ouvrir la chambre antérieure[10].

4.2. Développement normal de I'angle iridocornéen

L'ceil est une structure dont les éléments se nieden place trées tét au cours de
'embryogenése, avec un déterminisme conduit paigdaes du développement, intervenant
selon une chronologie précise, et dont le réleleshieux en mieux connu [5].

A la troisieme semainde la vie embryonnaire, les fossettes optiquesras sur la plaque
neurale se transforment en deux vésicules optidegmrt et d'autre du tube neural antérieur,
ou prosencéphale. Celles-ci s'invaginent en cupaofggues au cours de la quatrieme
semaine. Parallelement, la placode cristalliniefmenée par I'épaississement de l'ectoblaste
de surface, se creuse puis s'isole en vésiculéalirigenne. L'espace mésenchymateux,
délimité entre la cupule optique en avant et lacuds cristallinienne en arriere, constitue

alors la future chambre antérieure (fig 3) [1].

Fig 3. Cupule optique (4eme Fig 4. Formation de la chambre antérieure. Schéma
semaine). de migration des cellules de la créte neurale.
Formation de la chambre 1  vague: endothélium cornéen t
antérieure trabéculum en rouge. En bleu: épithéliym

cornéen et cristallin d’origine épiblastiqug.
2°™ vague : stroma cornéen en jauneé™3
vague : iris antérieur en vert. (CEil 4
génétique. J-L. Dufier/ J.Kaplan. SFO. 2005.
P160).

(0 (00
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Des la huititme semaine de la vie embryonnaire, delfules de la créte neurale
prosencéphalique colonisent en trois vagues sugesds mésenchyme primaire situé entre
I'ectoblaste de surface et la vésicule cristalfine (fig 4). La premiére vague contribue a la
formation de I'endothélium cornéen et du trabéculuaseconde forme le stroma cornéen
et la derniere fournit l'iris antérieur. Excep&plthélium cornéen — d'origine ectoblastique
comme le cristallin — et I'épithélium pigmenté tiiésl — d'origine neurectoblastigue comme
la rétine -, la totalité de la chambre antérieuégive des cellules de la créte neurale
céphalique, qui constituent une couche ectomésemateyise continue depuis I'endothélium
cornéen jusqu'a la face antérieure de l'iris, exsguat par le trabéculum [1].
Donc le segment antérieur de I'ceil est formé parcidlules issues des crétes neurales, et
c'est pourquoi les anomalies dysgénésiques du seg@n&rieur font partie de ce que I'on
appelle’les neurocristopathies”
Au cinquieme mois de gestation, I'angle iridocomést donc formé mais on l'imagine
facilement encore peu perméable car liris, dongdrtion se trouve trés antérieure sur le
trabéculum primaire, est tapissé par la couchecd#sles endothéliales cornéennes et la
région trabéculaire reste peu développée, l'antdat &éomblé par du tissu uvéal. Par
ailleurs, I'épithélium ciliaire bi-stratifié séceethumeur aqueuse, la fente colobomique est
déja fermée depuis la cinquieme semaine, et laestbétale, plus riche en fibres élastiques
gue collagenes, s'avere particulierement extenslldes les facteurs sont donc réunis pour
assurer la croissance du globe sous l'effet deelssion intraoculaire. De facon similaire, le
développement cérébral et la pression du liquigdha@rachidien induisent la croissance de
la boite cranienne. En pathologie, et par analagieserait tenté de penser que le glaucome
congeénital constitue "I'hydrocéphalie de I'ceil".
Au cours des trois derniers mois de gestation sgyisent des événements tres importants:

- disparition progressive de la couche endothéliaddmme a partir du bord pupillaire

de l'iris;

- formation de I'éperon scléral ou s'inserent lesefbongitudinales du muscle ciliaire;

- recul de l'insertion irienne au niveau de I'épesciéral;

- formation du canal de Schlemm et de la ligne den@tibe avec développement du

trabéculum.
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Comme pour d'autres structures oculaires, en péetiida macula, la maturation de I'angle
ne va s'achever que pendant la premiere annéede. Id acquiert alors sa configuration
normale avec l'apparition des fibres circulairesnauscle ciliaire, une insertion irienne en
arriere de I'éperon scléral, un trabéculum et umalcale Schlemm bien développés et
fonctionnels.

Cette notion rapide rend compte des cas de glawwoom@énitaux spontanément résolutifs
et de I'évolution postopératoire habituellementofable de ceux qui ont pu passer le cap

d'une année [1].

4.3. Développement pathologique de I'ceil

Bien avant les progrés de la génétique, les trayaimceps d'excision graduée des cellules
de la créte neurale céphaligue chez I'embryon ddepmnt permis de proposer une
classification des anomalies malformatives du segnamtérieur, selon gqu'elles sont la
conséquence d'anomalies de formation, de migratierprolifération ou de différenciation
des cellules dérivées des crétes neurales. Ainsi,amomalie de formation engendnee
cyclopie Des anomalies de migration peuvent engendnmer glaucome primitjf des
dysgénésies du segment antérieur cortiembryotoxon postérieut'anomalie d'Axenfeld
I'anomalie de Peterd'anomalie de Riegerd'autres anomalies comrtee sclérocornégou
encorel'aniridie qui en fait concernent I'ensemble des tissus oeslaDes anomalies de
prolifération engendrent, quant a elld'strophie essentielle de lirjsle syndrome de
Chandler le syndrome de l'iris neevubine anomalie de différenciation engendre eldin
dystrophie postérieure polymorphe de la cotnée

Cette nosologie de Johnston est complétée par asmagie précisée par la génétique, qui
sépare , le glaucome congénital primitif classjoiis en particulier, a des mutations du
géneCYP1B1selon une hérédité récessive autosomique, degésigs comme l'anomalie
de Peters qui est la conséquence de mutation desBRX6 PITX2 FOXC, etc. selon une
hérédité dominante autosomique.

D'autres classifications ont été proposées comrie de Hoskins et Shaffer selon une
approche plus anatomique, distinguant:
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» le glaucome congénital primitif isolé constituanbeutrabéculodysgénésie
isolée;

* rabéculodysgénésies associées ou il existe un ggteicpar anomalie du
développement (I'embryotoxon postérieur constituamé cornéodysgénésie,
I'aniridie et l'ectropion congénital de ['épith@iupigmenté constituant une
trabéculo-irido-dysgénésie, les anomalies d'Axehfde Rieger ou de Peters

constituant les trabéculo-cornéo-irido-dysgénégls)

5. Anatomie de l'angle iridocornéen
L'angle iridocornéen est issu de la réunion dergusttuctures oculaires indissociables: la
cornée et la sclere en avant, l'iris et le corpai@ en arriere. Cette association anatomique
lui confere son importance physiopathologique, artigulier: son réle dans I'excrétion de
I'hnumeur aqueuse; ses variations anatomiques, gbggjues ou pathologiques; la relative
facilité de I'abord chirurgical; les possibilité®xhmen direct par gonioscopie et d‘abord
thérapeutique non invasif [11].
Il est constitué par: (figh)

Un sommetcorrespondant en partie au muscle ciliaire.

Une paroi postéro-internec'est l'insertion de la racine de l'iris sur lerps ciliaire.

Immédiatement en avant de la racine irienne sevérola bande ciliaire, partie

gonioscopiquement visible du muscle ciliaire.

Fig 5. Coupe schématiquau
segmenantérieur de I'ceil

normal (Glaucome Conjonctive "
AN Canal de Schlemm eseau
congénital. SFO/AAO. Canaux collecteurs 4 trabéculaire
Section 10.2009.2010.p4 Veine épisclérale —__ Iris
Flux
Corps ciliaire aqueux
Cristallin

Flux aqueux normal

La ligne de créte de Busacca (le pli irien lesgbériphérique); correspond a la limite de la
paroi postérieure de l'angle, située en regard'atmeau de Schwalbe, elle permet

d'apprécier le degré d'ouverture de l'angle.
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Et une paroi antéroexternec'est le versant interne de la jonction cornéadeé
Correspondant en avant dans la majeure partianadau de Schwalbe (le versant cornéen)
et au septum scléral et I'éperon scléral plus eérar(versant scléral).

Le limbe cornéoscléral constitue une entité anatomique tres importam@nce repere
chirurgical; c'est la jonction située entre la &anet la sclere. On distingde limbe
chirurgical qui correspond a une zone gris bleuté, situéer@md,5mm en arriere de la
limite antérieure ddimbe anatomiqueElle se projette Iégérement en avant du canal de
Schlemm. Aisément clivable, représente une voibodth principale pour la chirurgie du
glaucome.

Le canal de Schlemnannulaire, se situe dans la gouttiere sclératg@td en avant par le
septum scléral, en arriere par le trabéculum d¢lérapériphérie par I'éperon scléral. Il est
rempli physiologiqguement d'’humeur aqueuse; le wrsxterne du canal (toit) voit
s'implanter les canaux collecteurs externes eftérdre versant interne (plancher) ou mur
interne est en contact étroit avec le trabéculum.

Le trabéculum constitue une bande triangulaire, a sommet anteri prolongeant
I'endothélio-descemet cornéen, parallele au linddéra@cornéen, qui tapisse l'angle irido-
cornéen sur la totalité de sa circonférence.

En microscopie et ultrastructure, on décrit detéagur vers lintérieur; le trabéculum
cribriforme (ou juxtacanaliculaire), le trabéculwarnéo-scléral, le trabéculum uvéal et les

proces iriens (ou trabécules iriens).

6. Pathogénie du glaucome congénital

S'il est facile de comprendre le mécanisme du giagcdans I'anomalie d'Axenfeld lorsque
I'on voit les synéchies irido-cornéennes volumiesugenant obstruer un trabéculum qu'on
imagine peu perméable, en ce qui concerne le glae@mngénital primitif isolé (classique),
la physiopathologie reste mystérieuse et suscitemdroverse quant a la meilleur technique
chirurgicale a employer, selon qu'on suppose gbsthcle de filtration se situe au niveau du
plancher du canal de Schlemm, justifiant la gomoéoselon Barkan ou la trabéculotomie,
ou bien au niveau de son toit et pouvant justifeesclérectomie profonde non perforante
(trabéculectomie externe), la trabéculectomie parfie conventionnelle emportant ces deux

obstacles.
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L'hypothese de Barkan; c'est une couche cellulgire ne serait pas résorbée (défaut
d'apoptose? Retard de maturation?) Et qui constitua fine membrane translucide que

l'on distingue parfois lors de la goniotomie, ddekistence anatomique n'a jamais été
prouvée cependant cette membrane endothéliale eyraidnormalement se résorber au
dernier trimestre de la grossesse persisteraitm@alement en postnatal, mais, pour autant,
on ne trouve pas d'incidence excessivement majgbeeglaucomes congénitaux primitifs

chez les prématurés de six mois. Une derniére xiéfleconcernant ces données est
I'interrogation que I'on peut avoir sur les glauesrprimitifs classiques tardifs (a I'exclusion
des glaucomes secondaires malformatifs). Pourqeuoignt-ils survenir parfois tardivement

a 6 mois ou 12 mois? L'hypothése d'un défaut dtagepcellulaire (que ce soit au niveau du
plancher ou du toit du canal de Schlemm) suscibesde doute. Pourquoi n'a-t-on pas
d'hypertonie pendant une période de plusieurs natigju'est ce qui déclenche celle-ci

secondairement? [8, 12-14]

7. Physiopathologie du glaucome congénital
Beaucoup de théories ont été proposées pour erpliuigine du glaucome congénital;
toutes ces théories ont, pour la plupart, essag@ expliquer la cause en omettant de
préciser |'origine de I'hypertonie.
Ces théories physiopathologiques peuvent étre uwpées en: neurotrophique,
inflammatoire, mécanique et développementale.
» Théorie neurotrophique Angelluci (1896)
Le glaucome congeénital serait du a une hyperextitallu systeme sympathique qui
ferai sécréter en exces |'humeur aqueuse.
Cette théorie a incité des chercheurs italiensaficqurer une sympathectomie cervicale
bilatérale pour combattre le glaucome congeénital.
e Théorie inflammatoire Grahemer (1884), Elshming (1906)
Beaucoup de formes d'uvéite ont été tenues comrspomeables du glaucome
congénital: uvéite antérieure aigue ou chroniqlmeypkrtonie oculaire est attribuée a
I'hypersécrétion ciliaire.
Cette théorie a été tres vite abandonnée vu I'abs@éimflammation dans le glaucome
apparaissant tres précocement.
Une exception est faite pour l'association d'urugbae congénital avec la syphilis

congénitale.
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e Théorie mécaniqueMaumenée (1963)

Dans cette théorie I'hnypertonie est due a une ti@dudu diamétre du canal de
Schlemm par compression trabéculaire; sur 25 yexamiés histologiquement,
Maumenée a noté que les portions circulaires eiguds du muscle ciliaire sont
accolées aux fibres trabéculaires, ce qui compdiée canal: il s'agit donc d'une
compression d'origine mécanique. L'inconstanceetie @nomalie a conduit & émettre
des réserves sur cette théorie [15].

* Théorie du résidu mésodermiqu€ollins (1899), Castelli (1940), Barkan (1955).
Soulevée par beaucoup d'auteurs depuis Collin82@ jusqu'a Castelli en 1944 qui, en
examinant des cas précoces de glaucome congémitamontré, par des techniques
histologiques, la présence d'un tissu anormal lankambre antérieure responsable de
I'élévation tensionnelle.

Ce tissu mésodermique n'est pas un surplus tissulaais la persistance du ligament
pectiné feetal.

En 1955, Otto Barkan décrivit la membrane mésodprmipersistante dans l'angle
responsable du blocage de I'humeur aqueuse.

Entre la ligne de Schwalbe et l'insertion antéeede l'iris, il existe une fine membrane

gui occupe approximativement tout le plan vertaml'angle. Cette membrane est semi-
transparente mais présente des variations allaguija la membrane opaque. Quand
cette membrane est entierement enlevée ou diss@guégoniotomie, on apercoit les

fins ponts du tissu uvéal traversant I'espacepd@sréel de l'angle est retrouvé en
profondeur.

Cette théorie fut infirmée par; Bunan, Bradley, afill (1955) et Maumenée (1959)

devant I'absence histologique de cette membraaeréckodissection de certains globes
[3, 8].
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8. Génétique et pathologie

8.1. Etude génétique

» Heérédité du glaucome congénital:

Elle a été extrémement controversée au cours deéeanl960-1980 [16-18], puisque
plusieurs publications discordantes ont tant6t iclémé ce type de glaucome comme
répondant a un mode de transmission récessif aniqge avec une pénétrance plus ou
moins compléte selon les séries (Waardenburg 1Bé&@uelman 1963), tantbt au contraire
considéré le glaucome congénital comme exempleétihié multifactorielle et polygénique
a seuil (Démenais). Les partisans de I'héréditéssdee autosomique s'appuyaient sur la
fréequence de la consanguinité, d'une part, etaswegrégation du caractere dans environ
25% des germains d'une méme fratrie, d'autre Padi avait été particulierement démontré
dans une étude portant sur 45 familles de GitanSldeaquie regroupant 118 individus
atteints d'un glaucome congénital [19, 24]. Au deraet, dés 1980, deux rapports d'analyse
de ségrégation avaient suggéré une forte hétérivgégénétique a l'origine de cette
anomalie.

Quant aux défenseurs de I'hérédité polygéniqueudtifactorielle, il est probable que leurs
analyses avaient été génées dans leur interpréfadiola confusion nosologique existant a
cette date pour le glaucome congeénital, les patiatieints de glaucome primitif et de
glaucome dysgénésique ayant été mixés dans lestéidmns de patients.

Aujourd’hui, a la lumiére des premiéres étudesiaisdn génétique effectuées dans des
cohortes de patients dont le glaucome avait étéureusement classifié et grace a
I'identification des premiers genes responsablest ipossible d'affirmer que, dans la grande
majorité des cas, le glaucome congénital primitidssique, tel qu'il correspond a
l'immaturité de l'angle iridocornéen exposée plaaith obéit a une hérédité récessive
autosomique a pénétrance compléte, tandis que decgine congénital secondaire
dysgénésique obéit a une hérédité dominante autqgenavec une tres large variabilité
d'expression, méme intrafamiliale [1, 25].

» Décryptage génétique :

Il fallut attendre I'année 1995 pour que les preesie€études de liaison génétique affirment
I'nérédité récessive autosomique et localisentréenfer géne causal sur le bras court du
chromosome 2, en 2p21 (GLC3A, Sarfarazi, 1995).
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Cette premiére étude de liaison, reposant sur wmeofeneéité clinique la plus parfaite
possible (criteres diagnostiques uniformes, paient par le méme ophtalmologiste), s'est
appuyée sur une population étroite, puisque dix-f&apilles multiplex sur un total de 86
familles furent sélectionnées sur des critéresiquies rigoureux correspondant a la
description faite plus haut et étaient toutes aeges de Turquie. Onze familles sur dix-sept
ne montrerent aucun événement de recombinaison kveocus GLC3A en 2p21,
confirmant ainsi I'hétérogénéité génétique du gawe congénital primitif. Cette
localisation en 2p21 fut démontrée en 1998 dapspalation de Gitans de Slovaquie.

Mais, dés I'année 1996, I'équipe de Sarfaraziikaialen 1p36 un second locus de glaucome
congeénital primitif (GLC3B) [26, 27]. L'étude deaison génétique avait été effectuée dans
huit familles multiplex non liées au locus GLC1Auete liaison forte en 1p36 était retrouvée
dans quatre de ces huit familles, apportant la yered'au moins un troisiéme locus
supplémentaire. A ce jour, aucun géne n'a enc@redéntifié pour le locus GLC3B. En
1997, la méme équipe identifiait le géne correspahdu locus GLC3A (2p21). Il s'agit du
géneCYP1Blcodant le cytochrome P450 de type 1B1. Depuisi@lus études ont montré
que le geneCYP1Blest sans conteste le géne majeur a l'origine aucgme congénital
primitif, dans 50 a 60% des cas selon les études [1

L’analyse de la séquence initiale @YP1B1dans les familles déja liées au locus GLC3A a
permis d’établir la présence de trois mutationslaleséquence d’ADN chez plusieurs
individus atteints [28]. Ces mutations, parfaitemiolées et associées au phénotype de
glaucome primitif, indiquent quEYP1BZ®st le gene du glaucome congénital pour le locus
GLC3A.

Ensuite, des études de la mutation du gévie1Bldans les familles atteintes de glaucome
congénital primitif ont été effectuées en Arabieo@i#te, en Turquie, au Canada, en
Slovaquie et au Royaume-Uni. G P1B1fait partie de la famille des cytochromes P450 du
métabolisme enzymatique [29].

La présence d'un troisieme locus GLC3C a été guibrsur le chromosome 14 en 14g24.3
[29, 30]

8.2. Etude clinique
Une cascade d’événements aussi sophistiqués neigoiau hasard et ne peut étre que le
résultat d’'une orchestration rigoureuse par desegigmrésidant a des phénoménes de

croissance ou d’apoptose.
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Contrairement a ce qui est observé dans les dysemhéréditaires de la cornée et de la
rétine, les données de la génétigue moléculainet pas fondamentalement bouleversé mais
plutdt conforté la nosologie des glaucomes congenriet leur classification clinique reste
toujours de mise ;

- glaucome congeénital primitif classique (isolé) ;

- glaucomes secondaires dysgénésiques ;

- glaucome juvénile ;

- glaucomes syndromiques.
Il existe en fait des glaucomes congénitaux, ertiqudier les glaucomes que nous
qualifierons de dysgénésiques, associés a d’amaéfermations oculaires. Nous utilisons le
terme de « glaucome congénital » pour évoquerdacgime congénital primitif classique,
alors que pour les autres formes de glaucome, rapostons un qualificatif : secondaire ou
dysgéneésique, etc.
Le glaucome congénital primitif est une affectioravg frappant 8 a 15% des jeunes
aveugles selon les centres [1].
Le diagnostic du glaucome congénital n'est paotosjaise, présent des la naissance dans
un tiers des cas ou apparaissant au cours dertagrecsannée de la vie dans 80% des cas [1,
3, 31, 32], aboutit, en l'absence de traitemerla,dassique buphtalmie par distension de la
sclére sous l'effet de I'hnypertonie oculaire. i @autant plus grave qu'il est plus précoce
[33, 34].
Le pronostic sévére de cette affection imposet Btéliagnostic posé, un geste chirurgical
d'urgence, seul capable de préserver la fonctsuelle finale et d’éviter des complications ;
opacités cornéenne séquellaires, ruptures de Descepntrales, myopie forte axile

bilatérale ou unilatérale, laquelle pose le prol@éta 'anisométropie amblyogéne.

8.2.1. Diagnostic positif

» Circonstances de découverte le nouveau né ou l'enfant, est généralement adpssse
un Ophtalmologiste, un pédiatre, un médecin géiséalune sage femme ou amené
directement par les parents; pour des signes d:appe

- Signes d'appel :La photophobie avec larmoiement clair et bléphaasspe constitue le

premier signe d'appel (fig 6).
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Fig 6. Glaucome congénital.
Photophobie, buphtalmie. (CEil
et génétique. J-L. Dufier/
JKaplan. SFO. 2005. P161).

Il est trés vite suivi d'une buphtalmie par augratoh du diamétre cornéen, d'un
approfondissement de la chambre antérieure et pteras descemétiques horizontales du
fait de la distension limbique sous l'effet de [fagtonie oculaire. La cornée cedémateuse,
d'abord dépolie, devient alors irrémédiablementapdl, 31].

- Interrogatoire:
La premiere information qu'on demande aux parerest le moment (I'age) de début des
premieres manifestations qui les ont motivé a amiene enfant.
Chercher les antécédents personnels oculaireétagé& susceptibles d'avoir un impact sur
le conseil génétique et sur les conditions de $tgsie générale, ainsi que les conditions du
déroulement de la grossesse et de I'accouchement.
Préciser les antécédents familiaux oculaires eérgéix et s'il existe des cas similaires dans
la fratrie ou la famille. Et surtout la notion densanguinité et son degré.
L'examen des parents est indispensable: la dédeuekez l'un d'entre eux de signes
discrets de dysgénésie du segment antérieur tela g@mbryotoxon postérieur ou d'un iris
anormal fait d'un cas isolé une forme héréditaioeidante autosomique et permet de

donner aux parents un conseil génétique précis [2]

» Examen en état d'éveil:
Cet examen est forcément rapide et succinct, rhaieut apporter des renseignements
précieux, qui doivent tous étre notés [35].
Au stade de buphtalmie, le diagnostic est évidestlihspection chez un nourrisson au
comportement visuel anormal.
La buphtalmie se caractérise par une protrusiod'cdié avec mégalocornée d'aspect

dépoli ou méme bleuatre en raison de I'cedéme aaornée
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La distension du limbe avec approfondissement dbédanbre antérieure et les vergetures
horizontales ou arciformes de la cornée peuvaet \@sibles des ce premier examen
clinique, mais seront mieux appréciées sous arsstgénérale [31].

Le reste de I'examen clinique recherche des Iésiesgciées éventuelles (malformation,
hémangiome, névrome plexiforme, taches cutanée8)|1

A la fin de cet examen, l'exploration sous anegthgénérale urgente s'impose, apres une
consultation préanesthésique, afin de confirmetidgnostic de glaucome congénital et

de choisir la technique chirurgicale.

Examen sous anesthésie générale:

Avec le concours d'une équipe anesthésique rompuka @rise en charge de
polymalformés ou de nouveau-nés de quelques heleramen est conduit de fagon
méthodique a l'aide d'un blépharostat colibri, tessrésultats étant consignés sur la fiche
préétablie.

Actuellement, le gaz anesthésique utilisé estdthahe (fluothane) au masque ou avec
intubation trachéale, en sachant que I'halothaméssd la pression intra-oculaire de 06
mm Hg en moyenne par relachement de la musculaxtrinseque de I'ceil [36-38].
Néanmoins, sa rapidité et sa courte durée d'aetiofont I'anesthésique de choix. Les
autres anesthésiques tels que la kétamine (kewlb)penthane doivent étre abandonnés
pour ce type d'examen, en raison des effets psgciesget de l'action hypertensive
oculaire du premier, de la toxicité rénale du sefbn31, 39].

Quelque soit le produit anesthésique utilisé, Witfaue l'anesthésie générale soit
profonde, car une anesthésie légere risque deefaless résultats en donnant quelques
fois des tensions oculaires surestimées, du faltadgmentation du tonus des muscles
extrinseques et de la mauvaise position du glob&ame qui est mal centré [3].

L'examen sous anesthésie générale doit étre méthmdiet sera suivi d'un geste
chirurgical dans le méme temps.[2]

Par aprés, ces examens sous narcose devront idfrég@égulierement jusqu'a ce que

I'enfant devienne tout a fait coopérant, c'estra-th plus souvent jusque I'age de 4 ans

[2].
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Autoréfractométrie

L'autoréfractométre portable, lorsque I'état connéritorise, peut mesurer une myopie axile
déja anormale a cet age et parfois un fort astigmat cornéen qui peut étre induit par les
vergetures de la descemet.

La kératométrie peut montrer des valeurs normalesjien des valeurs plates, inférieurs a
40 dioptries, ce qui peut en partie compensernelad la myopie axile.

Diametre cornéen

Le diamétre cornéen mesuré au compas de Sousliide méridien horizontal, de "blanc a
blanc", est normalement de: 9,5mm a la naissar;8,a 6 mois, 11,5 a 1 an, 12-12,5a 3
ans. Un diametre cornéen dépassant ces valeura @ayim est anormal.

En pratique, le diamétre cornéen doit étre inféreei2 mm a 1 an [1, 31].

L'examen du segment antérieur

L'examen a la lampe a fente du microscope opéeatatrouve les aspects caractéristiques
du glaucome congénital:

Les vergetures de la corngdig 7) pathognomoniques du glaucome congénitadu'elles
sont associées a une mégalocornée, résultent iegsiple la membrane de Descemet, créée
par sa distension sous l'effet de I'hypertonie aicell Elles apparaissent sous forme de stries
sinueuses, horizontales au centre et parallélelindne en périphérie, responsables d'une
géne visuelle importante par le biais d'un astiggna irrégulier. Elles sont a distinguer des
ruptures descemétiques isolées, verticales etilesgaues a I'application de forceps [1, 31].

Les vergetures de Descemet peuvent ne se

démasquer que secondairement, alprs

gu'initialement, il y avait un cedéme de corn

rendant difficilement examinable la part
postérieure de la cornée [5].

L'cedeme de la cornéfig8) diffus ou parfois
localisé au voisinage des vergetures, épithé

au début puis s'associant a des modificatic

stromales, explique l'aspect terne et trouble

la cornée avec au maximum une corné

. N , , Fig 7. Vergetures de Descemet.
bleutée, ~empéchant [examen de [ang ?Glaucomes congénitaux. E.Buiquoc/
iridocornéen et du fond d'ceil et modifiaptE.Costantini. EMC. 21-280-c-10. P4).

['élasticité de la cornée.

20



Connaissances actuelles

La distension du limhese traduit par un anneau blanc et large de pitssimillimetres,
modifiant les reperes anatomiques de I'angle indu@en dont il faut tenir compte dans la

prise en charge chirurgicale.

La chambre antérieureapparait anormalement

profonde, avec une base de liris (si
transparence cornéenne permet la goniosco
exceptionnellement mince avec une insertipr
irienne se situant en arriere des arcad
vasculaires limbiques. Il peut exister Jas
ectropion de I'épithélium pigmenté de l'iris.

Le cristallin, est normal, mais lI'augmentation d

la taille du globe entraine une

microsphérophaquie relative, avec des fibres

zonulaires étirées, qui ne sont visibles qu'apres . A .
g auap Fig 8. Edeme de cornée. (Glaucomes

une dilatation pupillaire, entrainant un congénitaux. E.Buiquoc/ E.Costantini.
déplacement du corps ciliaire et peut engendrgr EMC. 21-280-c-10. P4).

une fragilité ultérieure dont il faut tenir compte.

La mesure de la pression intra-oculaire (PIO)

Est un temps essentiel de I'examen, doit étredbdbet comparatif.

Seule la mesure a l'aplanation couplée a une pashgrcornéenne est fiable, avec le
tonometre de Perkins, appareil maniable et simjgimploi. Certains utilisent le tonometre
de Draeger, ou le tonographe électronique.

Le chiffre normal de la PIO chez I'enfant éveild&ant un an est de 10mm Hg (9 £ 2 mm
Hg) et de 10 a 15 mm Hg entre un an et cing ans.

Sous anesthésie générale utilisant des dérivéhalethane (Sévorane) — qui abaissent la
pression intraoculaire de 6 mm Hg en moyenne pacliement de musculature extrinseque
de I'ceil — et en tenant compte de la déshydratadiorjelne pré-anesthésique, la PIO
normale est a l'ordre de 4 mm Hg avant un an étigire a 10 mm Hg entre un an et cing
ans. Des valeurs supérieures a 15 mm Hg sous asgstenérale sont pathologiques.

En cas de glaucome congénital unilatéral, la ppessitraoculaire de I'ceil atteint peut étre

deux fois plus élevée que celle du c6té normad[B1].
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Examen du fond d'ceil

Permet de confirmer le diagnostic, de chiffrexdavation papillaire et de juger de I'état
fonctionnel de ces glaucomes en l'absence detéagisuelle et du champ visuel [3, 31].

En effet la papille optique bien excavée et le ap@/D (cup/dis¢ constituent un élément
précieux de la surveillance post-opératoire: carndrmalisation tensionnelle induit une
stabilisation de l'allongement du globe avec comblet de cette excavation [1, 40, 41].
Chez le nourrisson normal il n'y a pratiquement giagcavation papillaire ou elle doit étre
inférieure a 0,3. Néanmoins, il faut connaitre ifeence de grandes excavations
physiologiques dans les premiers mois de la vi@ &®,5), rondes ou ovalaires, a grand axe
horizontal, définitivement stables, correspondeniea colobomes d'entrée du nerf optique
[1, 31].

En 1966, Richardson et Schaffer, montrent la répidiinstallation de l'excavation sous
I'effet de I'hypertonie oculaire, concluant a unénerabilité plus importante du disque
optique de I'enfant par rapport a celui de I'adi8je

L'hypertonie oculaire provoque un recul de la laomidblée sans altération des fibres
visuelles au début, celles-ci étant simplementéegsur le cété. Puis I'excavation progresse
d'abord en profondeur avec maintien d'un anneauoriinien épais et rose, avant de
s'élargir. La verticalisation de I'excavation, neofréquente que chez I'adulte, est un signe de
gravité traduisant la souffrance irréversible duf optique. Lorsque le glaucome existe des
la naissance, I'excavation peut devenir totaleusiqgies jours.

En effet I'excavation peut se combler en cas dmalisation pressionnelle. Ce comblement
a été décrit par Chandler et Grant en 1965; ledfioations de I'excavation en rapport avec
les changements de la pression intraoculaire omigire beaucoup d'auteurs. Herning,
Schaffer et Hoskins pensent que deux facteursvietarent dans sa genése dépendant de
I'nypertension oculaire: d'une part la distensiargtbbe et d'autre part le ralentissement du
flux axoplasmique.

Distension du globe oculairecomme la cornée, la sclére se distend sous tl'efée
I'nypertension oculaire; il est logique que la lacniblée se creuse, la papille étant formée de
10 a 13% de neurones qui vont se trouver rejetés eetissu encore sain; quand ces
neurones sont touchés I'excavation devient irrévers

Flux intracellulaire I'nypertension oculaire réduit le flux intracddlite, ce qui perturbe le
métabolisme fonctionnel du tissu nourricier asttairg; I'interruption du flux ou l'ischémie
engendrée par une diminution du flux peut atropl@grastrocytes, ce qui endommagera les

fibres nerveuses et contribuera a l'irréversibdied'excavation.
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Quand la pression intraoculaire se normalise, dsutiastroglial peut se réhydrater et
I'excavation se comble sans aucun dommage fon&ipdans les cas traités précocement.
Une étude sur I'évolution du nerf optiqgue par torappie confocale au laser mené par
Sampaolesi en 1998 a montré que, dans le glaucamgénital, I'hypertonie oculaire
entraine un allongement de la longueur axiale, augmentation du volume du globe, un
élargissement de la cornée et une distension mieebau d'Elschnig qui est une partie de la
sclere extensible sous l'effet de I'hypertoniey d@augmentation significative de la surface
papillaire.

Dans le glaucome congénital, il ya une augmentaloa surface totale de la papille par
distension de I'anneau d'Elchsing et augmentateotadsurface de I'anneau neurorétinien;
contrairement a l'adulte; l'accroissement de l'eattan n'est pas did a la réduction de la
surface de I'anneau neurorétinien [3].

Enfin, I'asymétrie papillaire reste tres suspecte présente dans 88% des glaucomes
congénitaux d'aprés Sellem alors que seulement &¥edfants normaux ont des disques

optiques asymétriques [1, 31].

Examen de I'angle iridocornéen

L'examen de l'angle iridocornéen a pour but deliesales structures anormales de l'angle
et de repérer les zones chirurgicales possibles.

En cas de trouble cornéen, le pelage épithéliai@el d'un tampon imbibé d'alcool permet la
poursuite de I'examen. Son étude a la lampe a tentmicroscope opératoire, soit avec le
verre de Goldmann en gonioscopie indirecte, ou descverres de Koppe, Barkan, ou
Swann en gonioscopie directe, est d'interprétaliéitate en raison de la modification des
rapports anatomiques entre les diverses strucamgslaires et parce que tous les aspects
sont possibles dans les goniodysgénésies [1, 31].

Néanmoins, les anomalies généralement retrouvésgiént un angle immature et inachevé,

manifestement de type foetal (fig 9) :

Fig 9. Glaucome congénital. Anglg
immature de type feetal. (il et
génetique. J-L. Dufier/ J.Kaplan.
SFO. 2005. P163).




Connaissances actuelles

I'anneau de Schwalbe et I'éperon scléral sont meiles, le canal de Schlemm est rarement
localisé;

la bande ciliaire est courte, le trabéculum est;pél

le stroma irien est hypoplasique, laissant voir eadroits I'épithélium pigmenté et les
vaisseaux radiaires de l'iris attirés vers le tcahém;

selon Hoskins, linsertion irienne peut étre plate antérieure sur le trabéculum ou
postérieure sur I'éperon scléral ou concave ékagtd'angle;

enfin, et contrairement a une description classigea n'évoque cliniquement une véritable

membrane de Barkan dont I'existence méme a ététéesfl, 31].

Echographie
En mode A (échobiométriegst un examen fondamental dans le diagnostie stiivi du

glaucome congénital, car il permet de mesuregffe@ntation de la longueur axiale du

globe, cette augmentation porte a la fois sur tgnemt antérieur et sur la cavité vitréenne,
responsable d'une myopie axile régressant partiehé apres normalisation tensionnelle.

Cette mesure a un intérét pratique pour la cooratptique de ces jeunes enfants: le tiers
d'entre eux se trouve porteur d'une myopie superi@y 3 dioptries.

A la naissance, la longueur axiale de I'ceil est&enm, et augmente progressivement pour
atteindre sa taille adulte de 24 mm a I'age des3 démontrée aussi par Gernet et Hollwich
par des normes internationales d'évolution desueurs axiales selon I'age (tableaul) [1, 3,
5, 31, 35].

Tableau 01.Evolution de la longueur axiale selon I'age (parr@et et Hollwich)

Naissance 1an 3 ans 10 ans
Longueur du vitré (mm) 11,4 13,5 15 15
Longueur totale (mm) 17,7 19 21 22

L'ultrasonographie A permet de mesurer et d'évablgectivement la répercussion de
I'élévation de la pression intraoculaire sur ldefision sclérale. Cette mesure est un élément
objectif réel et fiable pour asseoir le diagnosicglaucome congénital et pour le choix de
I'intervention [3].

Il constitue, d'aprés Sampaolesi, le premier élémderiagnostic, puis secondairement vient

l'augmentation de la pression intraoculaire.
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La longueur de la cavité vitréenne est I'élémenpliess important dans la surveillance du
glaucome congénital. Cette longueur vitréenne an¢ggnge maniere logarithmique sur des
yeux normaus, il ya stabilisation de cette longuedb mm a I'age de 3 ans.

Chez le glaucomateux la longueur du vitré croitpprtionnellement avec I'age de maniere
linéaire sous l'effet de I'hnyper pression intraaoel

Dans les suites opératoires du glaucome congéftatdliométrie oculaire se révele aussi
importante qu'au moment du diagnostic. La croissatie globe oculaire se normalise
parallelement au tonus oculaire aprés une intesentouronnée de succes [3].
L'augmentation exagérée de I'axe antéropostérige $2 mauvais contrble pressionnel.
Cantaloube propose de suivre chronologiguementissicourbes de croissance selon I'age
exprimé en mois et les longueurs axiales expringesmillimétre; si le traitement est
efficace, la longueur se stabilise ou continue gmanter en restant paralléle a la courbe de
croissance normale.

En mode B la biométrie s'avére encore plus précise et Eopdeur de l'excavation
papillaire quantifiable, I'examen doit comprendne €oupe axiale permettant de donner des
renseignements biométriques et une étude de ldggmr une sonde de 10 MHz. |l faut
savoir qu'une papille normale de nourrisson domeimage en relief sur le plan rétinien,
gu'une papille vue plate est déja excavée et quapdle vue excavée est le siege d'une
atteinte trés évoluée. L'intérét majeur réside dlarploration du segment postérieur lorsque
I',edéme cornéen interdit I'acces au fond d'ceitietlg stricte unilatéralité de la buphtalmie
fait craindre un rétinoblastome [1, 31, 35].

L'ultrabiomicroscopie (UBM) constitue I'examen de choix pour une explorafioe du

segment antérieur de I'ceil, en particulier poutyfgage des dysgénésies trabéculo-irido-
cornéennes a cornée opaque, et permet éventuetldeneragnostic différentiel avec un
glaucome secondaire a une dysgénésie du segmeénkantsi par exemple on retrouve un
angle comblé par des ponts fibreux, ou des syngcinidocornéennes, ou encore un
cristallin projeté a la face arriere de la corfleés].

Echodoppler couleur :

Peu d'études ont été consacrées a l'utilité déokappler couleur au diagnostic, au
pronostic et au suivi du glaucome congeénital [3].

Il apporte en plus une appréciation dynamique decitaulation dans les vaisseaux
nourriciers du pble postérieur du globe, c'est tawhnique d'imagerie ultrasonore non
invasive superposant sur une méme image des infimmsamorphologiques obtenues par

eéchographie B et des informations vélocimétriquasmmues par un effet doppler.
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Il est applicable a I'étude des flux lents dontophtalmologie, a la pathologie vasculaire
de la téte du nerf optique, et en particulier augbme congénital [3, 35].

Electrorétinogramme et potentiels évoqués visuels

Peu d'études prospectives se sont intéresséesvaldar pronostique des explorations
électrophysiologiques dans le glaucome congeénital.

Il existe une souffrance des cellules ganglionsagtela traduction de cette souffrance peut
étre constatée au moyen de 'ERG et PEV.

L'absence de réponse au pattern ERG n'a aucuner \dilgnostique, mais une réponse
présente est synonyme d'une bonne conservatianfdedtion des cellules ganglionnaires.
L'absence de réponse au pattern PEV peut étrenk#gaence d'un probléeme d'attention de
la part de I'enfant. Mais si I'enregistrement aaditenu dans des conditions satisfaisantes,
une absence de réponse au-dela de 6 mois cheZam amec des milieux transparents et
sans pathologie rétinienne (fond d'ceil normal, EiRGh, qui étudie les photorécepteurs,
normal) est trés probablement le signe d'une &ttein nerf optique [35].

Cette étude électrophysiologique trouve son intéréttas d'indication d'une greffe de la
cornée.

Angiographie dans le glaucome congénital

Sa réalisation peut étre rendue difficile en raidartrouble des milieux, il est nécessaire de
réaliser cet examen sous anesthésie générale ageandiographes portables qui sont plus
difficiles & manier. L'examen permet de suivredlétion de la qualité de la circulation
artérioveineuse au niveau de la téte du nerf oetiqu

Il existe un retard certain de la perfusion pap#élalans les formes évoluées de glaucome,
mais la corrélation clinique dans les formes déttetareste difficile [35].

Campimétrie

Peu d'études du champ visuel dans le glaucome oibalgént été réalisées.

L'étude du champ visuel n'est possible que chafah¢ d'au moins 6 ans, lorsqu'il est trés
coopérant, ce qui n'est pas souvent le cas. Le#tatssmontrent des déficits localisés qu'il
faut savoir interpréter, scotomes paracentrauxcetomes arciformes. Il est par ailleurs

difficile de faire la part de I'amblyopie dans pag@ciation des scotomes observeés [3, 35].
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Au terme de I'examen sous anesthésie générakd; apres avoir recueilli le consentement
éclairé des parents, le traitement chirurgical ®ise afin d'éviter les complications
cécitantes inéluctables et liées a la buphtal@@enée porcelainduxation du cristallin par
étirement puis rupture de laonule décollement de la rétindhémorragie intraoculaire

rupturetraumatique du limbe scléro-cornéetrophie optiqudl, 31].

8.2.2. Diagnostic différentiel

Les diagnostics différentiels d'un glaucome conigéprimitif sont nombreux.

- Le larmoiement clair avec photophobiameéne a éliminer aisément une kératite par
I'épreuve a la fluorescéine et limperméabilité génitale des voies lacrymales ou le
larmoiement est purulent.

- La buphtalmieavec ou sans opacité de la cornée pose essantellde probleme des
glaucomes secondaires dysgenésiguasla fausse buphtalmie @emyopie fortene résiste
pas a la mesure de la réfraction et a I'examewwmi d'ceil en ophtalmoscopie directe.

Quant auxglaucomes secondaires a une maladie infectigigsebryofoetopathie de la
rubéole ou de la toxoplasmose)u@e maladie inflammatoiréarthrite chronique juvénile)
ou tumorale (rétinoblastome, naevo-xantho-endothéliome des,l'idictyome du corps
ciliaire), le contexte est bien différent et la htgdmie pratiquement toujours unilatérale.

- L'opacité cornéennesecondaire a une dysgénésie du segment ant&@@ume dans un
cas d'anomalie de Peters.

- Les ruptures descemétiques verticalegnt quasiment pathognomoniques de séquelles
d'une application de forceps et, dans certainesomstances, constituent un argument
médico-légal irréfutable.

- La mégalocornée isolée (ou mégalophtalmie antérge congénitale)est, en fait le seul

diagnostic différentiel possible avec le glaucomegenital primitif (fig 10).

Fig 10.Megalocornée congénitale.
(EIl et génétique. J-L. Dufier/
J.Kaplan. SFO. 200p168.).
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Cette affection bilatérale et symétrique est cérazte par une augmentation de la taille du
segment antérieur, en l'absence de toute hypertmikire (le diametre cornéen pouvant
atteindre 15 a 16 mm).

Maladie héréditaire récessive liée au chromoson{en&is parfois dominante ou récessive
autosomique) touchant les garcons dans 90% des@agyrigine physiopathologique n'est

pas élucidée: maladie autonome ou glaucome comdi&@butant spontanément régressif
par maturation du trabéculum.

Plusieurs éléments cliniques la distinguent duggae congénital primitif:

absence de dégradation de la fonction visuelletraigble cornéen, de vergetures de la
descemet, de distension du limbe, d'excavationllpapi et bien entendu dhypertonie

oculaire;

augmentation isolée du segment antérieur de l'esdt axagération de la convexité

cornéenne, large bande ciliaire en gonioscopie.

Son pronostic est, a priori, favorable a conditdm surveiller annuellement et a vie la

pression intraoculaire, car l'apparition insidieus@ne hypertonie chronique est possible.
Des complications cristalliniennes, ectopie, cati@greécoce ont été observés [1, 3, 5, 31,
35].

9. Traitement

Le traitement du glaucome congénital est une umgegtcavant tout chirurgicale, doit étre au
mieux conduit dans les 24 a 48 heures qui suivedidgnostic, apres avoir pris toutes les
dispositions en particulier pour une anesthésies das meilleures conditions de sécurité
chez un nouveau né ou un nourrisson. L'urgenceiese par le risque d'opacification de la
cornée, désorganisant I'architecture du stromaéeorna l'origine des éventuelles opacités
séquellaires.

Le traitement médical peut étre nécessaire loraguihirurgie n'est pas possible ou quelle
est trop risquée, ou comme traitement d'appoingekie chirurgical; soit en préopératoire,
dans le but d'obtenir une hypotonie maximale au emindu geste opératoire, soit en
postopératoire, si le traitement chirurgical seetévnsuffisant, parfois dans l'attente d'une

réintervention, si le geste chirurgical antériestraevenu inefficace [1-3, 5, 31, 35, 42].
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9.1. Techniques chirurgicales

Au terme des différents examens pratiqués, le dstgmet la forme cliniqgue du glaucome
sont définis, lindication opératoire est confirméela technique chirurgicale doit étre
choisie en ayant pour but d'offrir le meilleur rapp entre efficacité et risque de
complication [43-45].

L'objectif est de lever I'obstacle a I'écoulement’ldumeur aqueuse, cet obstacle se situe-t-il
au niveau du toit ou du plancher du canal de SamfeniEn fonction de I'hypothéese
physiopathologique va étre choisie la procédurdireilement, on va se rendre compte que
tous les procédés ont démontré une certaine etficaes avancés récentes dans la prise en
charge du glaucome congénital n‘ayant pas étabieileure procédure [5, 31, 35, 46].

9.1.1. La goniotomie, est introduite par Barkan en 1936, a longtem@segitre des mains
expérimentées, l'intervention de choix a conditiole son indication ait été bien posée [1].
Cette technique a fait I'objet de nombreuses paiitios dans les années 1940 et 1950 [5].
En 1942 Barkan publia les premiers résultats daémee de 17 goniotomies qui ont entrainé
une normalisation tensionnelle dans 16 cas, en,194876 yeux opérés, 66 ont normalisé
leur tension oculaire [3]. Worst a redéfini la teitfue en 1964 [5]. Le but de la goniotomie
était, ab interno, d'inciser le trabéculum et g@usser l'insertion trop antérieure de l'iris.
Indications: c'est l'intervention de choix a condition que $adication ait été bien posée.
Elle s'adressait aux glaucomes congénitaux prenitbnt les cornées étaient encore
parfaitement claires, ce qui témoignait d'une foqmee évoluée et modérément sévere [1,
47, 48].

Technique (fig 11) en pratique, le chirurgien se positioreretemporal, car, du fait de la
saillie nasale, le geste est plus aisé a réalises da région nasale. Les verres de
visualisation directe de l'angle sont nombreuxrevele Barkan, verre de Koeppe, verre de
Swann, qui posseédent un manche permettant son iemil& rectitude du globe étant
maintenue par l'aide, et/ou par un fil de soie @ats le doit supérieur et fixé au champ.
La pupille est laissée en myosis (induit par lesstimésiants systémiques et potentialisé par
I'instillation de la pilocarpine).

L'axe du microscope est positionné a 45° de laicaet Une paracentése limbique est
effectuée, et une substance viscoélastique peutrgéctée dans la chambre antérieure pour
assurer son maintien (les goniotomes d'antan colmmauteau de Worst étaient munis d'un
systéme d'irrigation permettant d'injecter au codesla procédure du liquide dans la

chambre antérieure).
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Actuellement, on peut employer le couteau de Swetndacob, dont les deux bords sont
tranchants. Une alternative, consiste tout simplerae I'emploi d'une aiguille de 25 G.

Le couteau ou l'aiguille est donc introduit dansckeambre antérieure et, selon un plan
parallele a l'iris, délicatement, presque en Befflnt, I'angle est ouvert au tiers supérieur du
trabéculum, juste en arriere de la ligne de Schevalllne incision plus antérieure est
inefficace et une incision plus postérieure coastiine iridodialyse responsable d'hyphéma
et d'hypotonie sévére. L'instrument est alors @etir I'intervention accomplie. Une suture
cornéenne peut étre nécessaire. Un traitementirdiaiinmatoire et myotique postopératoire
est requis [3, 5, 35].

Fig 11. Incision de goniotomie vue au
travers d’'une lentille de contact
chirurgicale. (Glaucome congénital.
SFO/AAOQ. Section 10.2009.2010.p219).

Variantes de la technique

- Goniotomie par voie endoscopique; permet de quati une goniotomie sur des cornées
opagues par un endoscope guidant la goniotomie.
- Goniotomie au laser yag pulsé [3].
Résultats les statistiqgues qui ont été publiées lorsquie agiération s'est répandue, ont été
dans I'ensemble trés favorables: Barkan (1953) 88%ucces, Bietti (1966) 80%, Scheie
(19631) 80%, Haas (1955) 77% des cas, 37 succesiaas (Francois, 1964).
Quelques auteurs cependant sont plus réservésnetidl semble qu'il faille insister avec
Etienne (1964) sur le bon pronostic (80%) des césgees a cornée claire sans buphtalmie,
et le pronostic plus réservé des glaucomes treopeéou plus évolués. Dans une statistique

globale de bons et mauvais cas de glaucome coagéuaititeur a obtenu 50% de succes.
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Ainsi dans d'autres études, autres auteurs ontcéwdes resultats plus ou moins similai
Broughton et Parks rapportent un taux de succ@&8#eapres une ou plusieurs gonioton
sur 50 yeux de 34 enfants. Schaffer et Hoskinsadept, quant a eudans leur série de 50
yeux suivis entre 15 et 25 ans, un succes de 8&¢cake puisque des complications ¢
survenues a long terme dans sept yeux: trois hymes récidivantes rebelles, deux
d'opacification séquellaire de la cornée, deux amslcollement de rétine. A noter da
cette série 46% d'amblyopi[2, 5, 49-52].

9.1.2. La trabéculotomie, décrite pour la premiere fois par Burian et Sneith1946, pui
deétaillée par Harms. Est une alternative a la gome. Hoskins et Schaffer la préfer
apres l'age de 3 ans. La trabéculotomie a la @né¢ér de certains opérateurs lorsqu
cornée est insuffisamment transpare

Elle consiste a effondrer le trabéculum sans Remlepar un abord scléral externe, afin
libérer I'angle du tissu prétrabéculaire, réalisamtfait une goniotomie ab exter[1, 3, 5,
31, 35].

Indications: préférée par certains auteurs lorsque la trapgparcornéenne ne permet pa
procédure de goniotomie, ou encore en cas d'amjrdibsene de l'iris rendant beaucol
plus dangereuse pour le cristallin la procédurgateotomie[5].

Technique (figl2) la trabéculotomie consiste en la réai@atapres désinsertion limbiqt
du lambeau conjonctivgnonien, d'un volet scléral & base limbique arenvileux tiers d
la profondeur de la sclere, en sachant que laesdiétendue et aincie rend le volet sclér:

trés friable.

Fig 12.Trabéculotomie. (Glaucon
congénital. SFO/AAOQ. Sectic
10.2009.2010.p219).
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Le repérage du canal de Schlemm collabé est lestéarus difficile.

Une incision radiaire a cheval sur les zones blarsdtérale et bleutée cornéenne doit ouvrir
la paroi externe du canal et permettre l'introductsans résistance du trabéculotome en
secteur nasal.

On imprime au manche de la sonde un mouvementtdgom de 90°, tout en restant dans
un plan strictement parallele a l'iris.

La pénétration du trabéculotome dans la chambrériante s'accompagne alors d'une
ouverture du trabéculum et du tissu qui le recauvre

L'instrument est retiré et apres injection d'unbstance viscoélastique dans la chambre
antérieure, la méme manceuvre est effectuée de $yooétrique en temporal.

Le volet scléral est rabattu et suturé au mono#laiml0/0, et aussi on suture le lambeau
conjonctival avec du fil résorbable 8/0.

Les suites opératoires sont volontiers marquéesupahyphéma relativement abondant.
D'autres complications peropératoires peuvent seixidodialyse et cyclodialyse.

Le succés de cette procédure (comme celui de ldotgome) ne dépend pas des
phénomenes de cicatrisation scléraux et de la towmd'une bulle de filtration [1, 3, 5, 31,
35].

Variante de la technique

Technique au fil sur 360°; cette variante décpiée Beck en 1995 utilise un cathétérisme
circulaire réalisé avec un fil de prolene 6/0 atipale la méme approche que la méthode
classique. La traction du fil réalise une ouverttwetrabéculum sur toute sa longueur mais
expose au risque de saignement, pas toujours af8idib3].

- La viscotrabéculotomie ; technique présentée Tmancelik et Ozkiris comme la plus
efficace,consiste a injecter une substance visstiglee dans le canal de Schlemm, afin de
rompre son plancher. Cette procédure permet deelines risques d'’hyphéma et de la
prolifération fibreuse dans 'angle (cause d'édmargical) [5].

Résultats la trabéculotomie est une procédure efficace dansaitement du glaucome
congénital, comme montré dans une série de 29 geuR?2 patients traités par cette
technique, renouvelée au besoin avec un nombre miygrocédures de 1,3, et un succes
défini comme un tonus oculaire de moins de 21mmdBigs 79,5% des yeux a la fin du
suivi, ce dernier étant en moyenne de 24,7+17,9sm@our la viscotrabéculotomie on
retrouve un taux de succés de 91,3% pour une déri&8 yeux de 34 patients, alors qu'il
n'‘est que de 68,6% pour la trabéculotomie classigalisée sur 51 yeux de 30 patients [5,
54-57].
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9.1.3. La trabéculectomie perforanteintroduite par Cairns en 1968, d'abord proposée pou
étre réalisée en deuxiéme intention dans le glascaongénital, est devenue plus
fréqguemment utilisée d'emblée dans cette indication

Initialement dévolue au traitement du glaucome wiopee de 'adulte, reste une excellente
intervention pour les glaucomes congénitaux [B13,58-61].

Technique éprouvée, connue de tous les chirurgéemstre avis, elle va de plus en plus
céder la place, car elle se heurte au probléma dicdtrisation rapide et souvent excessive
des tissus des jeunes enfants, cicatrisation simeaveélérée et majorée par la sécrétion
d'humeur aqueuse "seconde" riche en fibrine, engengar l'ouverture de la chambre
antérieure.

La technigue doit en tout cas étre encore plusuriyese que pour l'adulte, a cause de la
distension du limbe, de l'amincissement de la sckr des modifications des rapports
anatomiques secondaire a la buphtalmie.

L'intervention doit souvent étre répétée plusiefoss pour normaliser la pression
intraoculaire [35, 62].

Indications: surtout dans les formes séveres et dysgénésmpuess perte partielle de la
transparence cornéenne [1, 31].

Technique (figl3) décrite pour la premiéere fois par Cairngis avec le temps a subi des
modifications.

Sous anesthésie générale, et sous microscope @p&ratle consiste en:

Apres la pose du blépharostat et fixation du dvagérieur; sur le méridien de midi, un volet
conjonctival a 6 mm du limbe cornéoscléral est arép(ouverture au fornix). Cette
ouverture conjonctivale peut étre limbique.

Scarification du tissu sous jacent.

Démarcation du volet scléral a charniere limbiquagré de 5/5 mm ou rectangle de 4/5 mm,
ou de forme triangulaire a sommet scléral et basbidue; prenant les deux tiers de
I'épaisseur sclérale.

Clivage de la trappe, le limbe étant distenduauitfsavoir pousser tres en avant la dissection
sclérale jusqu'aux premiéres lames cornéennes.

Excision rectangulaire de 4 mm de longueur et 2 dertargeur, du trabéculum englobant le

canal de Schlemm.
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Fig 12 Trabéculectomie perforante. (Glaucome congéng8&lO/AAO. Section
10.2009.2010.p199).

Il est important de décomprimer lentement le glabge de l'incision trabéculaire.

L'iridectomie ne doit pas étre trop basale pouteéle vitré.

Suture du volet scléral par des points enfouis dmafilament 10/0 et le lambeau
conjonctival assujetti par un surjet au fil résdollea

Une injection sous conjonctivale d'un antibiotigee d'un corticoide solubles termine
I'intervention et amorce la filtration en soulevinplan conjonctivo-ténonien.

Idéalement, le résultat devrait étre une bulleiligtion peu vascularisée et moyennement
saillante.

Les complications ne sont pas rares et dans lésssopératoires, les chambres antérieures
effacées ne sont pas exemptes de séquelles, sgaéatiérieures, déformations pupillaires,
cataractes, maculopathies.

L'hémorragie est fréquente en cas d'iridectomigippérique, I'hypotonie est la
complication la plus fréquente et la plus précoedéadrabéculectomie.

L'inflammation constitue aussi une complicatiorstféquente, a l'origine parfois d'échec
opératoire.

En résumé; deux conditions sont indispensables réussite de l'intervention. S'agissant
d'un limbe distendu, il faut savoir pousser tréeseant la dissection sclérale jusque dans les
premieres lames cornéennes. Connaissant la fassipn intraoculaire malgré l'anesthésie
générale profonde, il convient de décomprimer Imete le globe lors de l'incision
trabéculaire, puis de sectionner la hernie iriesags qu'aucune pression extérieure ne

vienne solliciter une issue de vitré qui seraiasabphique sur de tels yeux [3, 31, 35, 63].
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Résultats la trabéculectomie perforante est dotée dangtdéadture, de 35 a 85% de succes,
la moyenne étant de 50%.

Burke et Bowell, montrent dans une série de 21 yeex 15 patients opérés par
trabéculectomie perforante pour glaucome congeérgiazé 18 yeux de 13 patients ont été
guéris apres une seule procédure, apres un supemute 3,9 ans (1,5 a 6,7 ans)

Aussi pour Marrakchi et ses collaborateurs, pow série de 54 yeux de 35 enfants 64,5%
des cas ont normalisés leur pression intraocukgirés une seule trabéculectomie et sans
traitement médical d'appoint et de 75,5% des caésagdeux trabéculectomie et sans
traitement médical [5, 35, 58, 64-70].

9.1.4. Trabéculo-trabéculectomie, I'approche combinant une trabéculotomie et une
trabéculectomie en premiére intention est recom@amr certains auteurs qui rapportent
des taux de succes supérieurs a ceux d'une trebtmmie simple bien qu'elle soit
techniguement plus complexe et comporte plus deess, puisqu'elle cumule les risques des
deux opérations séparées [71]. Cette associatiéné parfois recommandée, spécialement
pour les glaucomes apparus apreés la naissanceast Bdge de 1 an, ainsi que pour le
Sturge-Weber-Krabbe [2, 35].

D'apres Turut et ses collaborateurs, sur une sxi@4 cas de glaucomes congénitaux,
I'intervention combinée trabéculotomie trabéculet&o consiste a pratiquer;

En premiére intention sur le méridien de 10h30 & @dur des raisons pratiques (opérateur
droitier). Le volet est toujours décalé dans urtesegcafin de se garder la possibilité d'une
réintervention dans un autre quadrant.

Un large lambeau conjonctival est pratiqué de 92l avec ablation d'une partie de la
capsule de Tenon.

Dissection d'un volet scléral rectangulaire de 5 dentargeur au limbe sur 4 mm.

Incision limbique radiaire a 1 mm du bord infériedur volet a la recherche du canal de
Schlemm.

Celui-ci est cathétérisé dans sa partie inférietiivert quand le trabéculotome a atteint les
2/3 a 3/4 de sa longueur. A ce stade, il existatirellement une petite hémorragie et un
affaissement de la chambre antérieure.

Résection d'une languette limbique de 3 mm de kungl,5 mm de large emportant la
région trabéculaire.

Lavage de I'hémorragie de la chambre antérieuagsme nécessité et injection d'une bulle
d'air.

35



Connaissances actuelles

Iridectomie périphérique. Suture du volet sclérat p points au monofilament 10/0 et du
lambeau conjonctival par points séparés au vidijfl B, 72].

Apres un recul de 6 mois a 5 ans, 70,8% des caspsofaitement stabilisés sur le plan
pressionnel, sans traitement et apres une see@mtion, d'aprés I'étude de Turut. Aussi

Elder M.J. rapporte un pourcentage de 93,5% deesukcine étude publiée en 1994 [72-74].

9.1.5. Trabéculectomie-irradiation béta,elle se fait a I'aide d'un applicateur de strontium
90 délivrant une dose de 750 rad [35].

9.1.6. Gonio-trabéculo-trabéculectomiedans ce cas, on effectue une goniotomie dans un
premier temps avant de coupler la trabéculo-trdbémmie. Zeich pense que ces

interventions couplées ou radicales donneraien¥l@@ succes [3].

9.1.7. Les antimétabolites les interventions filtrantes présentent dans laua@pme
congénital un plus grand taux d'échec par rapportirsterventions de I'adulte. Le jeune age
est un facteur déterminant dans cette chirurgiel)j campromet les résultats fonctionnels du
fait de I'épaisseur de la capsule de Tenon et degssus de cicatrisation beaucoup plus
important chez l'enfant [3].

Le 5 fluoro-uracile (5 F-U);est un antimitotique, inhibiteur de la croissarbeoblastique,

utilisé dans les suites immédiates de certainesviemntions filtrantes antiglaucomateuses
depuis 1984.

L'intervention pratiguée est en général une trdeétamie simple ou combinée; afin
d'éviter une diffusion de 5 F-U, le surjet conjovak doit étre parfaitement étanche, noué a
chaque extrémité. La premiere injection sous-castjeale de 5 F-U dilué (0,1 ml de 5 F-U
+ 0,4 ml de BSS) se fait a la fin de l'interventian'opposé du site de filtration. Les autres
injections ont lieu quotidiennement pendant 10 ajdi's en fonction de la tolérance
cornéenne.

En effet, les complications observées sont esdlemtient cornéennes: kératite ponctuée
superficielle modérée n'imposant pas l'arrét ditetreent, mais parfois ulcere cornéen
précoce ou retarde, amincissement scléral pagiemient dangereux sur de tels yeux [1,
31, 75, 76].

D'autres produits antimétabolites ont été propogdaunorubicine, doxorubicine,

colchicine...).
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La Mitomycine C (MMC);c'est un antimitotique, il s'agit d'une drogue fpaissante, est en

général préférée au 5 F-U per- et postopératoire tks résultats sont souvent jugés
décevants [3, 35].

La mitomycine est utilisée en peropératoire eniapfpbn locale, a la concentration de 0,2
% a 0,4 mg/ml, a l'aide d'une éponge imbibée eliqp®e sur la sclére avant la taille du
volet scléral. En effet, I'application de MMC ddsslit du volet apres la taille de celui-ci
entraine une augmentation de la concentration deit@mycine en chambre antérieure et
majore le risque de complication postopératoireohvient cependant de signaler que ces
études ont été réalisées avec des concentrationdMié de 0,2 mg/ml et qu'il serait
concevable d'appliquer la mitomycine a plus fadee aprés la taille du volet scléral [3].

Le lieu de I'application différe selon les autef@gisclére, sclere aprés délimitation du volet,
ou en dessous de la sclere apres dissection du soléral), aussi le choix de la
concentration et du temps d'application [3].

Dans le glaucome congénital, on utilise une dosabia de 0,2 a 0,5 mg/ml en fonction du
risque d'échec estimé, suivie d'un ringage abondaat une solution de BSS avant de
poursuivre la procédure chirurgicale.

Les complications sont fréquentes, en particuliar des yeux grands myopes avec une
sclére fine; le risque surtout de "blébite", depditpnies majeures et persistantes et la plus
grave c'est I'endophtalmie [2, 3].

Les résultats d'utilisation des antimétabolites, &@é publiés dans plusieurs études [77],
rapportant le taux de succes a 55% dans une s&rld4l yeux de 114 patients opérés par
trabéculectomie avec adjonction de mitomycine @sé&de 0 a 14 ans (I'age moyen était de
57,36 £ 51,14 mois). Une autre étude menée suethfhts publiée en 1998 sur un suivi de
cing ans montre que le taux de succes et I'impoetdes complications sont variables avec
I'age. Le succes opératoire est de 48% pour leanenfde moins de six mois, dont le
corollaire étant plus de fibrose, moins de filmati moins de complications dues a

I'amincissement de la bulle de filtration [3, 5;88.

9.1.8. Systémes de drainagg# existe plusieurs types de valves selon qu'@taportent un
systeme régulateur de pression ou non. Elles cdemoune extrémité visible qui plonge
dans la chambre antérieure et un réservoir qui &oé placé en arriere de I'équateur et

réalisant une bulle de filtration située le plusaenére du limbe possible.
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Le tube qui relie la chambre antérieure de I'cedearéservoir doit impérativement étre
enfoui sous une couverture sclérale, soit par lésagbn, soit par greffe. La surveillance
postopératoire doit étre rigoureuse car les corafitins ne sont pas rares [35].

Les indications des différents types de valves seais des échecs répétés des autres
procédures chirurgicales [83].

La valve de Krupin a été introduite en France en 1983 et utiliséesda traitement du

glaucome congénital dés 1986. La valve est cogstitie 2 parties:

- un tube creux et rigide en supramide de 0,58 muiial@etre et 15 mm de long, qui
sera introduit dans la chambre antérieure par umetpn transcornéenne dans le
fond du volet scléral;

- relié au précédent selon un angle de 160°,{0fit@be en silicone long de 3 mm et
fermé a son extrémité, faisant fonction de valvielivectionnelle grace a des fentes
latérales (pression d'ouverture = 11 a 14 mm Hesgon de fermeture: 9 a 12 mm
Hg). Ce tube est suturé dans une poche scléraligjusra dans la région limbique.
Les échecs de ce procédé sont dus a l'obturatiogrgssive de l'extrémité
postérieure du tube par prolifération fibroblaséicgous-conjonctivale, d'ou l'idée de
repousser vers l'arriere le site de filtration.

La technique de la valve longue de Krupin consisienplanter une gouttiere de silicone
longue de 2 cm, en position radiaire et équatofddms le quadrant temporal supérieur, en
géneéral). Cette gouttiere contient le tube deaikcqui fait office de valve. L'intérét de cette
implantation radiaire est d'étre limitée a un squadrant et de respecter les 3/4 de la

périphérie du globe rendant possible des réintdiven[31].

Le systeme de drainage de Shogkatsocie a la valve longue de Krupin, un rail ideone

circulaire passé sous les quatre muscles drogsitaté a la sclere. La formation d'un tissu
cicatriciel autour du rail de silicone crée unembee de drainage de I'humeur aqueuse qui

est ensuite absorbée par le tissu orbitaire [3, 31]

L'implant de drainage de Moltenoest constitué d'un plateau en matiéere plastifixe a la

sclére en position rétro-équatoriale et relié aube de silicone pénétrant dans la chambre
antérieure sous protection d'un volet scléral [Bd]plateau recouvert par un tissu conjonctif

néoformé, sert de réservoir a I'humeur aqueuse [31]
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Valve d'Ahmed ou valve de Baerveldemblent donner un taux de succes variable sefon |

auteurs, d'aprés Coleman, la valve d'Ahmed, esiliee unique, donnerait un meilleur taux
de réussite avec peu de complications [3, 85]

Ces difféerents systemes de drainage ne sont pasésliéhe complications; I'hypotonie
persistante, source de décollement choroidien, trégies récidivantes et de cataracte, peut
mettre en danger la trophicité méme de I'ceil.

A contrario, I'arrét de la filtration par obturati@lu tube par l'iris ou par la formation d'un
tissu cicatriciel a son orifice scléral, le déplaemt du tube ou son expulsion, le contact
avec la cornée source de prolifération endothéklele dystrophie de cornée sont des
écueils non négligeables [31, 35].

Les valves de filtration sont une technique de igermecours , du fait du risque de
complications, pour autant, certains résultats erageants ont été publiés, ainsi, une série
Tcheque de 76 yeux de 76 enfants opérés entre €it98004, la procédure constituant a la
mise en place d'une valve de Molteno pour glaucoomgénital réfractaire ou aprés échec
de procédures chirurgicales préalables. L'agemteriention variait entre 4 mois et 17 ans
et demi. Aprés un suivi moyen de 7,1 = 6,5 ans &L ¥5,2 ans), le tonus oculaire moyen
passait en moyenne de 33,6 £11,4 mm Hg a 17,1 mé5Hg. Le taux d'échec était de
18,4% (14 yeux: dix dont il n'a pas été possiblearoler le tonus oculaire, deux cas de
décollement de rétine, deux cas de cecité).

Une étude américaine sur 62 yeux chez lesquels po&€e une valve de Baerveldt retrouve
des résultats similaires avec un tonus oculairegragde 35,0 £ 8,7 mm Hg en préopératoire
a 17,6 + 8,4 mm Hg en postopératoire, et avec desbes de survie du dispositif de 85% a
6 mois, de 80% a 12 mois, de 67% a 24 mois, etOde¢ &u-dela (suivi maximal de 106
mois). Une autre étude américaine portant uniquéersenla pose d'une valve d’Ahmed,
mais chez des enfants plus jeunes (1,8 + 2,6 amB)ire des résultats moins favorables, sur
30 yeux opérés: succes de 63% a 1 et 2 ans, m83%& 5 ans, avec cependant, apres une
seconde pose de valve, un succés de 86% a 1 st etate 69% a 5 ans [5, 86].

9.1.9. Cyclodestructions actuellement, trois techniques de cyclodestracsiont utilisées

pour traiter certains glaucomes réfractaires eveeiétre a ce titre utilisées pour les

glaucomes congénitaux: les ultrasons, les laseéasogtlocryothérapie [35].
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Les ultrasonsils sont utilisés, a titre thérapeutique, deflg82 aux USA et depuis 1987 en
France. lls étaient jusqu'alors réservés aux glaesodits "réfractaires"” c'est-a-dire aux
échecs des traitements classiques (médical, chialiret laser). Le principe est de focaliser
des ultrasons de haute intensité sur un volumeldiss qui absorbera I'énergie des ultrasons
indépendamment de sa pigmentation.

Les Iésions histologiques observées chez I'anitnethez 'homme sont localisées au site de
l'impact; il s'agit d'un gonflement de la scleree@wésorganisation du collagene, d'une
destruction des membranes cellulaires de I'épithéliciliaire, d'une cyclodialyse et d'un
décollement de la conjonctive dont la structureespectée.

On comprend ainsi les mécanismes d'action desaitisga

- diminution de la sécrétion ciliaire par destructaml'épithélium ciliaire;

- passage transcléral de I'hnumeur aqueuse par aseneest localisé de la sclére;

- augmentation du flux de I'humeur aqueuse par woéale.

Chez l'adulte, des résultats trés encourageant®téntapportés par les auteurs de cette
technigue. Cependant, il faut observer que leasdins peuvent étre source de perforation
sur les scleres anormalement minces dont le coleagst peu solide, ce qui est précisément
le cas chez le nourrisson glaucomateux [31].

Les lasers le cycloaffaiblissement au laser diode (cyclopkotgulation transclérale au
laser diode) est employé dans de nombreuses fodmeglaucome réfractaire. Lorsque,
malheureusement, cette procédure est requise,ol@glic est déja compromis, par une
hypertonie qui a été prolongée et qui a Iésé denfagémédiable le nerf optique. Pour
autant il faut savoir l'utiliser, en réalisant diatb un quart ou un demi-quadrant. La
procédure dont I'efficacité met plusieurs semainss manifester peut étre renouvelée.
Sous anesthésie générale, la sonde de laser dibdpmiquée a 2 mm du limbe (voire 2,5 a
3 mm selon l'extension du limbe), sachant que,nséés types de sonde, I'extrémité
antérieure est positionnée en régle a la limiteeestlere et cornée claire, de telle sorte que
le laser s'applique a cette distance calibrée den® Ainsi, en cas de forte distension
limbique, il convient de positionner la sonde un pe arriere.

La puissance appliquée est de 1 a 2 W, et le taitgpplication est de 2 secondes. La
puissance peut étre augmentée jusqu'a 2 W afinedioble claguement caractéristique
signant l'efficacité de la procédure.

Un ou deux gquadrants peuvent étre traités au cdurge procédure, laquelle peut étre
renouvelée dans les autres quadrants si néceskayge.un risque d'hypotonie en cas de

traitement des quatre quadrants [5].
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Les complications sont aussi graves que nombrelusaegtincipale complication a craindre
est la phtisie du globe par surdosage et épuisedienbrps ciliaire, mais aussi I'apparition
d'une cataracte, d'une inflammation, voire une aptie sympathique. Ce sont donc des
techniques réservées en dernier recours aux glaséwolués, non contrélés et multiopérés
[35].

Hamard rapporte dans sa série de 28 yeux de 28nfmtigés de 5 mois a 26 ans des
résultats décevant: le tonus oculaire, apres undusieurs procédures, passe de 29,4 + 7,8
mm Hg a 25,8 + 10,0 mm Hg, avec un suivi moyen@@& % 6,9 mois. Le succes tensionnel
est évalué a 12 mois.

Ces résultats médiocres peuvent étre attribuéétat initial compromis des patients, ce
traitement étant proposé en derniére intention.réssltats sont meilleurs pour Schlote qui
publie une série de 93 yeux suivis au moins 1 aragés par cette procédure pour glaucome
réfractaire, avec un succes tensionnel (défini ceramtonus oculaire entre 5 et 21 mm Hg)
de 74,2%, certes moindre dans les cas de glaucdamgiie ou congénital [5].

Cryothérapie abandonnée actuellement, supplantée par les |atlerest réalisée en une a
quatre séances, quadrant par quadrant, en utililsnapplications de 45 a 60 secondes a -
80°C sur 180° au maximum pour la premiére sessmmins pour les suivantes, si elles sont

nécessaires [3, 35].

9.1.10. Trabéculectomie externe non perforante"sclérectomie profonde non
perforante”, plus sdre que la trabéculectomie perforante [@7-& tout aussi efficace a la
condition d'emporter la paroi externe du canal dshléénm, semble actuellement
I'intervention de choix dans la majorité des cdke &pporte un argument supplémentaire en
faveur de I'existence d'un obstacle juxta-canafairgt qu'angulaire [1].

Cette intervention imaginée par Foyodorov [91] latgtemps tombée dans l'oubli a été
remise a I'nonneur et améliorée par Demailly eidexpent adoptée par Dufier pour le
traitement du glaucome congénital. Elle s'est avéndéssi une technique slre et efficace
pour le traitement du glaucome juvénile [35, 92].

Mécanismes d'actions apres avoir identifié la source la plus vraiseabl#d de
laugmentation de la résistance a I'écoulementhdenkeur aqueuse comme étant la région
juxtacanaliculaire et I'endothélium du canal del&uimn, il est possible de concevoir une
technique chirurgicale qui vise a restaurer au miayperméabilité dans cette région.
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La clé de la réussite de la chirurgie non pénétragside dans la bonne compréhension des
phénomeénes en jeu lors de cette procédure chialegi&lle vise deux buts apparemment
contradictoires: - lever I'obstacle a I'écoulemeotmal de I'humeur aqueuse; - empécher
une filtration excessive qui conduirait a une hygoae majeure [93].

Cavité scléraleafin de concilier ces deux buts, la techniqueurlicale consiste a accéder
depuis la surface externe de I'ceil, a la régioranffle plus de résistance a I'écoulement de
I'numeur aqueuse, la paroi interne du canal deeSuhl et la région juxtacanaliculaire, sans
pénétrer a l'intérieur de I'ceil ou perforer I'ueesés tuniques.

Un volet scléral superficiel est ainsi confectionné qui permet de mettre en évidence la
région profonde du limbe et de deviner le contautrdjet du canal de Schlemm. Une cavité
sclérale est ensuite formée en créant un secoret soléral plus profond. Cette cavité
permettra d'une part d'absorber l'afflux augmergél'ltimeur aqueuse, d'autre part elle
permettra d'accroitre la fraction de filtrationce'élant par la voie uvéosclérale. En effet,
I'épaisseur de sclére surplombant I'espace sumaidab étant devenue trés faible, I'humeur
aqueuse trouve par ce chemin une voie d'évacufaddiiée [93].

Trabéculectomieab externo en créant la cavité sclérale, la paroi externecdoal de

Schlemm est également retirée, ce qui donne acdéstéxieur de ce dernier. La paroi
interne du canal est ainsi exposée. Il est aldegivement aisé d'effectuer le pelage d'une
fine couche de tissu comprenant I'endothélium chalcda membrane basale sous-jacente et
les structures du trabéculum juxtacanaliculaires €E&ments offrant le plus de résistance a
I'écoulement de I'humeur aqueuse sont ainsi reloés de ce geste qui est appelé
trabéculectomiab externd93, 94].

Membrane trabéculodescemétiqgaén de permettre a la pression intraoculaires'dbaisser

progressivement, sans chute brutale, une voieluatiin protégée devra maintenant étre
créée. En délaminant sur une distance de quelqulétres la membrane de descemet
adjacente au trabéculum, et en laissant libre d@ssus jacent, une nouvelle membrane
fonctionnelle est constituée. Elle est dénommée Innane trabéculodescemétique. Elle joue

un réle clé dans la réussite ou I'échec de la ajiginon pénétrante [93, 95, 96].

Technique (fig1l4) la technique comporte une désinsertionjaactivale limbique, la taille
d'un volet scléral rectangulaire de 4 x 5 mm irdgaat 50% environ de I'épaisseur sclérale.
Le canal de Schlemm a été recherché |égerementrieneade la limite supposée entre la

cornée (d'aspect bleuté) et la sclére.
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Un second volet scléral atteignant environ 80 a @¥4'épaisseur permet de réséquer la
paroi externe (plafond) du canal de Schlemm etrébéculum externe, auquel on a

maintenant un acces direct, est visualisé en bmbdsgplancher de la région d'avant vers
I'arriere avec une petite éponge. Il est alorsi sai&ide d'une pince de Troutman ou de
Mermoud et pelé [88].

Le volet scléral est fermé par 2 points de sutwrenyon 10/0, et la conjonctive par des

points séparés de fil résorbable 8/0. Le traiteanpastopératoire consiste a des collyres

corticoides, antibiotiques et indométacine [35,%5],

Fig 14 Sclérectomie profonde non perforante.(Glaucomegéoitaux. E. Buiquoc
E .Costantini. EMC. 21-280-c-10. P12).

Résultats il a été rapporté par Roche [99] un succes apmeselle procédure dans 28 yeux
sur 30, sachant que cette technique est diffitiue, dans cette série, sur les 43 yeux pour
lesquels avait été prévu une telle procédure, ongession vers une trabéculectomie a été
nécessaire dans 13 yeux. Dans la série de Demid8syeux opérés avec application de 5
FU, on retrouve un succes total défini comme umgooculaire inferieur a 16 mm Hg a la
fin du suivi sans autre thérapeutique dans 56%cdes(dans 89% des cas, un succes est
obtenu avec adjonction éventuelle d'une thérapasitipmplémentaire). Douze yeux opérés
plus tardivement montrent un succes total de 38us tes yeux ayant cependant un tonus

inferieur a 16 mm Hg avec apport éventuel d'uneagreutique topique [5, 100, 101].
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9.2. Traitement médical

Bien que le traitement du glaucome soit essentiafe chirurgical, le traitement médical a
un role réel, soit de préparation pour la chirurg@t comme traitement d'appoint [31, 35].
Certains traitements médicaux utilisés chez l'adpkuvent étre employés chez I'enfant,
méme si l'autorisation de mise sur le marché (AM\}¥t pas accordée, avec cependant des
précautions a prendre [5].

Parmi les collyres hypotenseurs, Igbloquants, et méme si le passage systémique est
faible, doivent étre évités, car ils sont pourvogeade bronchospasmes déléteres en prévision
d'une prochaine anesthésie.

Les prostaglandines sont, comme chez l'adulteé®\str un terrain inflammatoire, mais
restent tres efficace chez I'enfant.

Les inhibiteurs de I'anhydrase carbonique par lamale n'ont guere de contre-indications.
En revanche, par voie systémique, ils doivent reéaeune adaptation de leur posologie.
Lesa-agonistes de type 2 sont a proscrire chez I'enfant, en raison dyugge Iéthargie, de
somnolence sévere et d'apnée [5, 35].

La problématique d'un traitement local chez I'enfst encore plus aigue que chez l'adulte
en raison de la tolérance a long terme, du falageésence de conservateurs dans la plupart
des collyres. Si, chez l'adulte, on se pose latmuesde I'état conjonctival a 10 ans, qu'en
est-il chez un enfant glaucomateux dont le traitgnaevrait alors se poursuivre plusieurs

décennie [5].

9.3. Les indications

Les différentes techniques peuvent étre de prenméation ou des réinterventions. En fait,
ce qu'il est important de comprendre, c'est queste opératoire doit étre en relation directe
avec les résultats de I'examen anatomique du globaire fait juste avant I'acte chirurgical.
L'examen de l'angle est & ce titre essentiel etoirétudier aussi I'état de la conjonctive, qui
peut étre par endroits accolée aux plans profondsleurs libre de toute adhérence, et de la
sclére plus ou moins amincie et pigmentée. Celd géfinir le meilleur site opératoire.
L'état de la cornée doit aussi étre pris en congal®n sa transparence et la distension du
limbe chirurgical qui peuvent plaider, selon les,qaour un abord ab interno ou ab externo
des structures de I'angle iridocornéen [35].

Les controverses sur l'efficacité de toutes leshrtigmies décrites, mais aussi le

questionnement sur les cas défavorables doivedteda chirurgien modeste.
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Pourquoi chaque technique peut étre efficace, atpren imagine que l'obstacle a
I'écoulement de I'humeur aqueuse devrait se sttugours soit au niveau interne ou au
niveau externe du trabéculum? Or, les techniquasntelibérer un obstacle interne
(goniotomie, trabéculotomie) fonctionnent commdesel/enant libérer un obstacle externe
(trabéculectomie externe). La chirurgie n'est-efje'une procédure dont [I'hypotonie
passagéere vient simplement soulager un systemews de maturation, et fait passer un
cap? Les cas réfractaires a toute procédure dentaure problématique non résolue [5].
A un stade de début et pour les formes les moinsaye, toutes les techniques peuvent
donner un bon résultat, et un stade plus avancé odes formes plus grave, toutes les
techniques se valent et échouent?

- la goniotomie: glaucome congénital & un stadeque avec cornée claire; elle est

indiquée en premiere intention. Elle sera refaitareaximum deux fois. En cas d'échec

on pratiquera une trabéculectomie.

- la trabéculotomie: dans le cas de glaucome cotajévec cornée opaque et en cas

d'échec on pratiquera une trabéculectomie.

- la trabéculectomie: en cas d'échec des techniguésédentes, ou en premiere

intention dans le glaucome congénital avec deséesrolaires ou opaques.

- la trabéculectomie associée aux antimitotiguepremiéere intention, ou réservée aux

glaucomes réfractaires.

- la trabéculectomie externe non perforante: emne intention devant tout glaucome

congénital.

- la gonio-trabéculo-trabéculectomie: en premiaterition selon Zeich

- la cyclophotocoagulation au laser diode: glaucooregénital réfractaire

- les systemes de drainage: glaucomes congérfitattaire [3].

9.4. Les criteres de succes
Les résultats du traitement chirurgical du glaucornagénital se jugent sur un certain
nombre de criteres qui ont été définis par Prijot 177 au congres d'Ophtalmologie

pédiatrique [3]:

absence de signes fonctionnels; photophobie eblament;
- disparition de I'cedéme cornéen;

- stabilisation du diametre cornéen;

- pression intraoculaire inférieure a 15 mm Hg;

- recul de trois mois minimum pour une meilleure @pfation des résultats;
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- la régression de l'excavation glaucomateuse esbam élément de surveillance
postopératoire;
- actuellement, I'échobiométrie devient un élémeabrimournable dans la surveillance

[3].

9.5. Suivi et surveillance

Le traitement apres l'acte chirurgical comprend idssllations antibiotiques pendant deux
semaines et anti-inflammatoires locales pendarsiguus semaines, et il est préférable de ne
pas mettre de pansement oculaire afin de ne pasauéaggraver une amblyopie [5, 31, 35].
En postopératoire précoce, on apprecie |'état gmert antérieur (la cornée, la profondeur
de la chambre antérieure) et le tonus oculaire.

L'enfant est réexaminé sous anesthésie 01 moidallipour s'assurer du succes chirurgical
(diminution de l'cedeme de cornée et de la valeurladgpachymétrie, normalisation
tensionnelle, aspect du fond de I'ceil et de laoéion).

Si la pression intraoculaire est normalisée, onmeoque l'enfant pour un examen 01 mois
plus tard, en prévenant les parents de surveiégemntuelle apparition de larmoiement, de
photophobie, récidive d'une opacification cornéeane'une augmentation de la taille de
I'ceil. La récidive du glaucome peut requérir I'adgion d'un traitement médical, ou bien
d'une nouvelle procédure chirurgicale, avec l'atags parents qui auront été prévus de
cette éventualité.

Dans les cas favorables, un nouveau controle a O3 sous anesthésie générale est
préconise.

Il est sage, en toute hypothese, de recevoir fréquent ces enfants, tous les 3 mois au
cours de la premiére année, tous les 6 mois auziétee année et tous les ans jusqu'a ce
gue I'enfant puisse se faire examiner parfaiterapronsultation.

Des consultations intermédiaires sont requises,cidéivaluer les variations de la réfraction.
La surveillance a vie est indispensable, des néegdiardives pouvant se manifester.

Dans certains cas, une malvoyance demeure, parienfape, par opacités résiduelles de
cornée. Dans ces rares cas, il est nécessairevdie gdormer les parents et de mettre en
place un projet éducatif spécifique, le plus sotnansein d'une école normale (une acuité
visuelle de 02 a 03 dixiemes est suffisante pouaspprentissage en milieu normal, pour peu
gue le personnel enseignant s'adapte tres simpteamdrandicap de I'enfant, avec l'aide des

structures meédicosociales adéquates) [5].
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La vie de I'enfant glaucomateux opéré et guéri éloé la plus normale possible, en fonction
du handicap visuel, et sachant que la fragilité glebes oculaires justifie I'abstention de
certains jeux et sports violents (ballon, judo..lusPard, I'orientation professionnelle aura
pour but d'éviter les métiers exposés aux traumassoculaires.

Le glaucome congénital n'’en demeure pas moins tfeetian grave et méme parfois
cécitante pouvant conduire a l'apprentissage dliebed a une scolarité en institut spécialisé
[31].

9.6. Traitement des complications

Normaliser la pression intraoculaire est certesobjectif majeur de la thérapeutique du
glaucome chez l'enfant. Mais il serait malheurewe de pronostic fonctionnel soit
compromis par une amblyopie séquellaire (organignecas d'opacités résiduelles, et
fonctionnelle par anisométropie), dans le cas daugme unilatéral ou bilatéral
asymétrique. Le pronostic fonctionnel peut étre pamis par des opacités séveres de la
cornée, pouvant nécessiter une kératoplastie, lmaisis souvent, les ruptures de Descemet
séquellaires ne compromettent pas la transparents cbrnée, méme si elles sont proches
de I'axe visuel.

Les traitements des complications sont indiquésidssryeux dont la pression intraoculaire
est normalisée.

« Opacification cornéenne:

La greffe de cornée peut étre justifiée chez unrnsaon de moins d'un an aux deux cornées
totalement opaques lorsque I'hypertonie oculairété maitrisée par une intervention

antiglaucomateuse. Des résultats spectaculairelesail visuel peuvent étre obtenus dans
des cas bien sélectionnés de glaucome congénitssiglie. Par contre, le pronostic est
beaucoup plus aléatoire dans les trabéculodysggnémsisociées a des malformations
complexes du segment antérieur, et pour certaitesdre elles, I'échec est méme quasi

constant [31].
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La kératoplastie est transfixiante du fait desratiéns de I'endothélium et de la Descemet.
Dans une série Tunisienne; le succes anatomiquebémtu dans cing cas sur six aprés un
suivi moyen de 18,4 £ 11,54 mois, mais souvents@et des cas difficiles, et d'autres
chirurgies peuvent étre requises, comme par exemwgse20 yeux opérés a la fois de
kératoplastie transfixiante et de pose de valvAlimed, avec un succes assez relatif et des
courbes de survie montrant un succes de 85%, 4438% pour la pression intraoculaire, et
de 85%, 43%, et 17% pour le greffon, a 2, 24, etmifls respectivement [5, 35]. Toker
rapporte une série avec des résultats égalemegemit

Les résultats d'une greffe de cornée réalisée diezadultes et trois enfants pour
décompensation endothéliale, chez des patientsaatécédents de glaucome congénital,
sont décrits. Trente-trois greffes de cornée ahtréalisées sur 20 yeux (une a trois greffes
par ceil). Le taux d'échecs de ces procédures edid®le (18 cas sur 33), avec rejet
immunologique dans 39% de ces échecs. Le proresitidonc sombre [5].

Le pronostic a été modifié par linstillation dellgee a la cyclosporine & 2% pendant

plusieurs mois.

» Cataracte:

Les cataractes qui apparaissent sur des yeux buongstgposent toujours des problemes
techniques délicats a résoudre, car le cristalppagait petit dans un globe qui parait
énorme, la zonule est distendue, souvent incompéta présence de vitré dans la chambre
antérieure est coutumiere.

Il faut pourtant s'efforcer de respecter autant possible un plan capsulaire, que I'on tend
avec un anneau de sac en polyméthylméthacrylats, @lasur lequel on place un implant. Il
faut souvent faire une vitrectomie et parfois settume anse de l'implant & une iridectomie
périphérique. Il s'agit d'une chirurgie non prognaée pour laquelle il faut chaque fois
inventer une technique adaptée, qui doit cependestér sobre, pour obtenir le meilleur

résultat au moindre risque [35].

+ Décollement de rétine

Le décollement de rétine chez les patients présenta glaucome congénital est rare,
variant del a 4,5% dans un délai de 7 mois a 15 ans. Il @eatlié a des associations de

syndromes malformatifs: syndrome de Stickler, ded&t-Weber ou autre.
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Une myopie axile est par ailleurs le plus souveésente. Le mécanisme peut étre exsudatif,
mais reste essentiellement rhegmatogene. Sur 24 rggportés par Cooling en 1980, 19

souffraient d'un décollement par déhiscence.

Les résultats chirurgicaux anatomiques et fonogds sont tres décevants. Seuls trois yeux
sur 13 ont été traités avec succes dans la séngodkng; sur cing patients, Wiedemann

utilise un tamponnement interne par silicone danatr@ yeux, responsable de deux

hypertonie et deux phtisies [35].

* Amblyopie
L'amblyopie est fréequente et peut étre uni- out@ikde. Elle représente une des principales

et des plus graves complications du glaucome cotadién

Une anisométropie peut étre induite par le glaugawec une myopie parfois forte de I'ceil
atteint ou le plus atteint (méme si, parfois, larbore plate de cornée atteinte avec des
kératométries centrales inferieures a 40 D dimilauemyopie axile par augmentation de la
longueur de I'ceil).

Une réfraction précise sous cycloplégique (atropioet le dosage est conditionné par I'age
de I'enfant: 0,3% avant 3 ans; 0,5% entre 3 etsh B au-dela de 5 ans, en prenant bien
entendu soin de dire aux parents et d'inscrird@alonnance que le produit ne doit pas étre
laissé a la porté d'un enfant) doit donc étre séadiu cours du suivi, et répétée, afin de
prescrire la correction optique adéquate. En casisimétropie, que le glaucome ait été
unilatéral ou bilatéral asymétrique, un traitempréventif de lI'amblyopie par occlusion
intermittente de I'ceil le moins amétrope doit &talisé, d'autant plus gu'il existe des
opacités cornéennes, minimes et n'ayant pas ntcessgreffe de cornée. Les ruptures de
Descemet sont responsables d'astigmatisme pamfipisriant, lequel doit étre corrigé avec
précision. De fait on trouve, malgré le traitemamte amblyopie avec vision de moins de
5/10 dans la moitié des cas selon I'équipe de D&aon une équipe Brésilienne, sur 100
patients opérés de glaucome congénital dans lee patfance, on trouve a 6 ans une vision
normale dans seulement 2% des cas, un déficit Msger dans 29% des cas, modéré dans
28% des cas, sévere dans 15% des cas, profondld&nsies cas, et dans 15% un état

proche de la cécité [5, 35].

49



Connaissances actuelles

9.7. Heérédité et conseil génétique

Le glaucome congénital surtout lorsqu'il est bitatéest héréditaire dans 75% des cas. Dans
sa forme classique, il se transmet selon le motkEssf autosomique. Le risque est donc de
25% pour toute nouvelle naissance dans ces couplestiers consanguins (8% des cas). Le
risque est inférieur a 1% pour la descendance aloogant.

Les trabéculodysgénésies associées se transmsttentn mode dominant autosomique
(embryotoxon postérieur, Axenfeld, Rieger) avecrigque de récidive de 50% a chaque
génération.

La sclérocornée congénitale se transmet en rega & mode récessif autosomique. Les
autres modes de transmission sont rares. L'anegtiene affection dominante autosomique
mais devant un cas isolé, il faut rechercher darmsatyotype une micro-délétion 11 p 1-3
responsable de la survenue de tumeurs malignegnitalgs (syndrome WAGR).

On voit donc que le conseil génétique n'est possiblaprés I'examen soigneux de l'enfant
atteint, afin de déterminer avec précision le type glaucome, et aprés I'examen
systématique de son entourage, principalement sledsex parents chez lesquels il faut

rechercher a la lampe a fente des signes a mingnalystjénésie du segment antérieur [31].

10. Pronostic

Le diagnostic précoce, la prise en charge immédiatme chirurgie a I'échelle histologique,
ont transformé le pronostic du glaucome congénlédis malgré tous ces progres, les
glaucomes congénitaux restent toujours une affecfiave et potentiellement cécitante.

La surveillance étroite des familles a risque etdaseil génétique peuvent faire diminuer

I'incidence du glaucome congénital.

11. Conclusion

Le glaucome congénital est une pathologie encoreonmtie, diagnostiquée parfois avec
retard [5].

La buphtalmie présente a la naissance est unabigritirgence chirurgicale, en gardant a
I'esprit que c'est I'étude anatomique du globegaaticulier de I'angle iridocornéen, qui doit

servir de guide thérapeutique [35].

La génétigue a permis certes des progrés, mais gaasla compréhension de la

physiopathologie de la maladie soit meilleure quéh a 20 ans.
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Les génes en cause sont bien déterminés, maigsgselht les conséquences architecturales
au niveau trabéculaire et, partant, les conségsesiwel'écoulement de I'humeur agueuse?
Ou se situe l'obstacle a la filtration? Cette goasdemeure non résolue, comme en
témoignent les controverses qui demeurent suriée @n charge chirurgicale et le lieu ou
l'obstacle doit étre levé. Cela dit, que le chireing choisisse une goniotomie, une
trabéculotomie, une trabéculectomie perforanteaheculectomie externe non perforante, il
se doit de procéder en urgence a cette interverttoi en expliquant aux parents que si le
pronostic anatomique peut étre parfaitement caltr@l prix d'une ou plusieurs
interventions, le pronostic fonctionnel est comditié par un suivi long rigoureux et une
prise en charge de I'amblyopie sérieuse [5].

Aussi les parents doivent participer a la survedi&prolongée sur de nombreuses années,

car les reprises tardives de I'hypertonie ne sastrares [35].
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Matériel et méthode

1. Objectifs
1.1.0bjectif principal:
Déterminer l'apport de la sclérectomie profonde memforante dans le traitement du
glaucome congénital primitif classique.
1.2. Objectifs secondaires:
« Etudier les aspects cliniques des cas du glaucamgéaital primitif pris en charge
au CHU de Batna ;
 Comparer les résultats des cas opérés par trabtmuie perforante avec ceux
opérés par sclérectomie profonde non perforantdgpamesure des indicateurs
suivants :
v les complications peropératoires et postopératoires
v’ la pression intraoculaire postopératoire ;
v le taux d’éclaircissement de la cornée ;
v' la stabilisation du diamétre cornéen ;
v le rapport Cup/Disc de la papille optique ;
* Proposer une stratégie de prise en charge et deillamce du glaucome congénital

primitif.

2. Contexte de I'étude

La prise en charge des cas est faite au niveaerdice d’'Ophtalmologie du CHU de Batna,
qui occupe une partie dif" Btage de la structure hospitaliére et formé ds tmités pour
trente quatre lits selon I'organigramme ; unité ldec opératoire, unité homme et unité
femme et enfants. En plus de ces trois unitésegjient aussi les activités des urgences
Ophtalmologiques et les explorations fonctionnelléss unités et activités sont encadrées

par un personnel médical spécialisé fait de dewitras assistants et six résidents.

3. Populations d'étude

Notre population été orienté par différentes saurmd®erientations, le nombre des enfants
était de 112 cas adressés pour suspicion de glaucongénital durant la période de Janvier
2004 au mois de décembre 2012.

L'apport de la sclérectomie profonde non perforatiéms le traitement du glaucome

congeénital primitif a été déterminé a partir dexdpapulations d'étude :
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3.1. Population ayant bénéficié de la sclérectomprofonde non perforante:
Les enfants orientés pour suspicion de glagc@ongénital pour étre exploré sous
narcose au hiveau du service d'Ophtalmologie Cldtn& la sélection du groupe d'étude
s'est faite sur la base des criteres d'éligibilité.
3.1.1. Criteres d'inclusion:
* Enfants présentant un glaucome congénital primitiffirmé, agés de 0 a 3 ans,
* Sujets présentant un glaucome congénital prinatifficmé non opéré dans l'enfance
(une fille de 05 ans et un garcon de 04 ans).
3.1.2. Criteres d'exclusion:
* Enfants présentant un glaucome congénital secandair
« Enfants déja opérés pour glaucome congeénital.
3.1.3. Taille de la population:
46 cas (83 yeux) ont été colligés durant la périddaude allant de janvier 2009 au mois de
décembre 2012 répondant aux criteres d’éligibilité.
Quatre cas ont été introduits initialement dansptetocole de l'étude, mais exclus
secondairement au cours du suivi postopératoire lpsuaisons suivantes :
 Deux enfants diagnostiqués initialement comme glawe congénital primitif
classique, mais aprés éclaircissement cornéen, swétrés des glaucomes
congénitaux secondaires.
» Deux autres enfants ont bénéficié d’'une converdmita sclérectomie profonde non
perforante vers une trabéculectomie perforanteuaecd’'une microperforation pour
I'un et écoulement de 'humeur aqueuse jugé insaiffi pour I'autre.
3.2. Population ayant bénéficié de la trabéculectam perforante : les criteres d'éligibilité
sont les mémes que ceux de la technique précédmsieque la taille de la population, dont
les cas ont été colligés durant la période allarjadvier 2004 au mois de décembre 2008.

4. Méthode

4.1. Type d'étude:Etude d'évaluation sans tirage au sort « Avanpegsa» l'introduction
de la sclérectomie profonde non perforante (SPNRjs le traitement du glaucome
congénital primitif classique au niveau du servit®phtalmologie du CHU de Batha a

partir de 'année 2009.
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46 enfants (83 yeux) ayant bénéficié d’'une SPNRrtduia période 2009 — 2012, dont les
résultats sont comparés a ceux obtenus sur une dérd6 cas (83 yeux) de glaucome
congeénital primitif classique opérés par le mémieuchien, ayant utilisé la trabéculectomie
perforante comme technique chirurgicale en premig@ention durant la période 2004 —
2008.

4.2. Critéres d'évaluation

4.2.1. Les complications peropératoires :

v' issue du vitré ;

v hyphéma : stade | ou plus (selon la classificatiedBoudet C.) ;

4.2.2. Les complications post opératoire précoces :

Durantles cing premiers jours du suivi post opératoire :

v" hyphéma : stade | ou plus ;

v' athalamie ;

v décollement choroidien : effusion uvéale postopéineat

v'endophtalmie : infection profonde aigue.

4.2.3. Les complications post opératoires tardives:
v'synéchies irido-cristallinienne ;
décollement de rétine ;

v

v/ cataracte ;
v'endophtalmie : infection profonde subaigiie ou cioas ;
v

phtysie du globe oculaire.

4.2.4. La pression intraoculaire post opératoire :

Prise un mois apres lintervention chirurgicale'aadé d'un tonometre a aplanation de

Perkins ;

v Inférieure ou égale a 15 mm Hg (sous narcose)ifi@gm succes ;

v' Entre 15 et 20 mm Hg (sous narcose) est consid#rgne succes incomplet dans ce
cas, on introduit un collyre hypotonisant en mogadpie comme traitement d’appoint ;

v' Supérieure a 20 mm Hg (sous narcose) signifie lne@et on préconise alors une
bithérapie topique hypotonisante en attendantdese chirurgicale.

Lorsque l'atteinte est unilatérale, la pressioraiotulaire cible est celle du bon ceil.
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4.2.5. Le taux d’éclaircissement de la cornée :
L’état de la cornée est apprécié selon la trangpareSon aspect peut aller de la cornée

totalement claire jusqu'a 'cedeme coté a troisxcroi

4.2.6. La stabilisation du diamétre cornéen

4.2.7. Le rapport Cup/Disc (C/D) de la papille opjue :

L’appréciation de ce rapport dépend de la visibititi fond de I'ceil a 'ophtalmoscope ;
v C/D<0,3 est considéré normal ;

v C/D > 0,3 <0,5 est considéré comme pathologiqueémop

v' CID > 0,5 est considéré comme pathologique évolué.

4.2.8. La longueur axiale du globe oculaire et da lcavité vitréenne :

Mesurée par un échographe en mode « A », présentéan et comparée a une courbe de
normalité selon I'age.

4.2.9. La bulle de filtration :

D’aprés la littérature [68]; plus de 3/4 des cas glaucome congénital opérés qui
présentaient un succes pressionnel n’avaient phsltbede filtration, ce qui n’est pas le cas
pour l'adulte. De ce fait on a jugé de ne pas pierh considération la bulle de filtration

comme 'un des criteres d’évaluation.

4.3. Facteurs étudiés

4.3.1. Caractéristiques socio-démographiques :
v' Age au moment du diagnostic ;

Sexe;

Origine géographique ;

Consanguinité ;

Présence de cas similaire dans la fratrie ;

AN NEENEEN

Présence de cas similaire chez les cousins.
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4.3.2. Caractéristiques cliniques :
Signes d’appel ;

Latéralité;

La source de l'orientation ;
Examen en état d’évell ;

Examen sous narcose ;

N N N N

Délai entre le diagnostic et I'intervention chiriogje ;
v' Suivi post opératoire.
4.3.3. Vices de réfraction :

La mesure de la réfraction s’est faite par autacdéfrmetre portable.

4.4. Le déroulement de I'examen préopératoire

4.4.1. Examen en état d’éveil :

C’est un examen rapide, a la recherche des sampsésomption du glaucome congénital ;
photophobie, larmoiement clair, mégalocornée, halpfie et opalescence cornéenne. La
présence de l'un de ces signes incite a la demahde examen préanesthésique
préliminaire pour une exploration sous narcose smasque) puis I'enfant est revu le
lendemain a jeun au bloc opératoire.

4.4.2. Examen sous narcose :

En présence dune équipe danesthésique, I'enfast examiné sous masque
de « fluothane » d’'une facon méthodique et biléténméme si l'atteinte est unilatérale, a
I'aide d’'un blépharostat colibri et tous les réatdtsont reportés sur une fiche préalablement
établie.

v' Mesure du diamétre cornéen horizontal au comp&odedille ; (fig 15)

Fig 15 Mesure du diametre cornéen horizontal au compas de
Sourdille (Notre série)
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v' Appréciation de I'état de la transparence cornéeti@da présence ou non de vergetures
cornéenne, la profondeur de la chambre antérietule reste du segment antérieur par
la lampe a fente du microscope opératoire ; (fig 16

v' Prise de la pression intraoculaire par un tonongaplanation de Perkins ; (fig 17)

Fig 16 Examen du segment antérieur|| Fig 17.Prise de la P1O. (Notre série)
(Notre série

v Examen du fond de I'ceil a I'ophtalmoscope, chacuis flue I'état de la cornée le
permet en appréciant le rapport C/D et le pbleéyasir ;

v' Examen échographique oculaire en mode A (fig 1®)afréquence de 10 MHz, permet
la mesure de la profondeur de la chambre antérieleela cavité vitréenne, de la
longueur axiale et de I'épaisseur cristallinienne ;

v' Examen échographigue en mode B, pratiqué par leenafpareil que précédemment, a
chaque fois que le fond de I'ceil est non accessifla d’apprécier I'état vitréen, les
membranes profondes et la papille optique.

Au terme de cet examen, le diagnostic de glaucoongémnital confirmé, un prélevement

sanguin veineux périphérique est effectué danadee du bilan préopératoire.

Des lors, on explique aux parents la gravité dedtnologie, les risques fonctionnels et

anatomique, l'urgence chirurgicale et le suivi popgratoire qui s’étalera sur plusieurs

années, principalement les premiéres années de, lsous narcose.
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Suite a cet entretien, on recueille le consenteréelairé des parents, et on opére I'enfant

dans les heures qui suivent.

Fig 18 Echobiométrie. (Notre série)

4.5. Techniques chirurgicales :
Le diagnostic de glaucome congénital, une fois iomdf, la chirurgie est alors indiquée.

Aprés la mise en condition opératoire de I'enfamt,compléte I'examen préopératoire par
une gonioscopie. Celle ci précisera I'absence agogysgénisies afin d’assoir le diagnostic
de glaucome congénital primitif classique et desihte bon site opératoire.

Il est & noter qu'on n'a pas eu recours a l'utilza des antimétabolites, & cause de la
fragilité sclérale, des complications cornéennestqueratoires et du risque infectieux élevé
[1, 3, 5].

4.5.1. Sclérectomie profonde non perforante (Trabé&tectomie externe non
perforante):

Consiste a procéder comme suit ;

Sous anesthésie générale et intubation orotrachéale

Fixation de la téte ;

Badigeonnage a la Bétadine des deux yeux (si glae@mngénital bilatéral) ;
Adaptation du microscope opératoire ;

Mise en place d'un blépharostat colibri ;

Fixation du muscle droit supérieur ;

Sur le méridien de midi, un volet conjonctival petparé avec ouverture au fornix ;

AN N N N NN

Scarification du tissu sous jacent ;
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Dissection du premier volet scléral a charniereblgue, rectangulaire de 4 x 5 mm,
assez mince (1/3 de I'épaisseur sclérale) ;

Second volet scléral, triangulaire a base limbigtieignant environ 90% de I'épaisseur
sclérale restante ;

Repérage du canal de Schlemm (c’est un temps Lapitan’est pas toujours facile)
Résection de ce deuxieme volet en emportant lai gaterne (plafond) du canal de
Schlemm ;

On termine par un brossage, a I'aide d’'une épdegaur interne du canal de Schlemm
et trabéculum externe (cribriforme) qui est sa#si gne pince de Troutman ;

On contréle I'écoulement de I'hnumeur aqueuse, tilj@gé suffisant s'’il ya une reprise
rapide de I'écoulement apres tamponnement (fig 19)

Le premier volet scléral est suturé par deux p@etsserrés au monofilament 10/0 ;
La conjonctive est suturée par un surjet au fibriéable 8/0 ;

On termine par une injection sous conjonctival@denl de gentalline 20 mg ;

Le traitement postopératoire consiste a des callyerticoides et antibiotiques et
également un anti inflammatoire non stéroidienvoa entérale ;

Lever rapide du pansement des que possible (pouinaer le risque de I'amblyopie
déja préexistant) ;

En cas de reprise chirurgicale, on procéde de lmem@aniére, sur le méridien de 10h
ou 2h.

Fig 19 Sclérectomie profonds

1%

non perforante.

(Notre série)
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4.5.2. Trabéculectomie perforante, selon la méthodie Cairns (modifiée) :

v' Méme procédure de préparation et d’installationlguechnique précédente ;

v' Fixation du muscle droit supérieur ;

v' Sur le méridien de midi, un volet conjonctival petparé avec ouverture au fornix ;

v' Scarification du tissu sous jacent ;

v" Une incision de démarcation du volet scléro-limeicie forme triangulaire, a base
limbique et sommet scléral prenant les 2/3 de Is5maur sclérale (pour Cairns le volet
est de forme rectangulaire et I'ouverture est selénbique) ;

v' Excision rectangulaire, de 04 mm de longueur etr@2de largeur, du trabéculum
englobant le canal de Schlemm ;

v' Ecoulement abondant de 'hnumeur aqueuse et apatesst de la chambre antérieure ;

v' Iridectomie ;

v/ Suture du volet scléral par un point serré, au rfiamoent 10/0 ;

v' Suture de la conjonctive par un surjet au fil rbabte 8/0 ;

v En plus du traitement postopératoire de la teclmiguécédente, on rajoute un

mydriatique en collyre ;
v' Lever rapide du pansement dés que possible.
v En cas de reprise chirurgicale, on procéde de laman@aniere, sur le méridien de
10h ou 2h.

4.6. Suivi postopératoire :

On a utilisé le méme protocole de suivi postopé&mtpour les deux techniques opératoires.
4.6.1. Les suites postopératoires immeédiates :

Dans les cing premiers jours postopératoires, lEaaents suivants ont été controlés en état
deveil ;

v Le tonus oculaire au palpé bidigital ;

v/ L’état de la conjonctive et de la transparence @enne ;

v' La chambre antérieure ;
v

Le fond de I'ceil a 'ophtalmoscope.

4.6.2. Les suites postopératoires tardives :
On a établi une périodicité de suivi sous masbprarcose comme suit ;
Une fois par mois pendant le premier trimestres mliaque trois mois jusqu'au douzieme

mois apres I'acte chirurgical.
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La deuxieme année, le suivi se fait chaque six nepisuite un contréle chaque année.

Des contréles rapprochés sont indiqués, chaque digis y'a des signes de reprise de

I'hypertonie oculaire, jusqu'a I'obtention de I'éljure pressionnel soit par un traitement

médical topique d’appoint ou par reprise chirurlgica

Les parametres suivants sont contrblés soussgrco

v' Le diamétre cornéen horizontal a I'aide d’'un comg@$Sourdille ;

v' La transparence cornéenne, la présence ou nonrgetwes et de I'état de la chambre
antérieure, par la lampe a fente du microscopeatqiée ;

v' La pression intraoculaire, au tonomeétre a aplanat®Perkins ;

v' Le fond de I'ceil a I'ophtalmoscope, pour apprétgerapport C/D de la papille optique
et le pble postérieur ;

v' Lalongueur axiale du globe oculaire, de la chanaintérieure et de la cavité vitréenne,
ainsi que I'épaisseur cristallinienne a I'aidel’dehographe en mode A ;

v'Laréfraction, a I'aide de I'autoréfractomeétre pdie.

Il est a noter que lI'angle irido-cornéen n'est @ané, que s'il n'était pas explorable en

préopératoire a cause de la non transparence core.ée

A la fin de chaque contréle, sur la base des miffs critéres d’évaluation, une décision est

prise ; soit on garde I'enfant sans traitement, @oile met sous traitement hypotonisant en

collyre en mono ou en bithérapie, soit une repfgeurgicale. Par ailleurs, I'enfant muni du

résultat de la réfraction, est adressé a I'ortlstgti

4.7. Aspects éthiques :

v' Consentement éclairé parental ;

v' Bénéfice/risque prouvé des deux techniques ;

v Il n'ya pas de désavantage du premier groupe quer&abéculectomie perforante par
rapport au second opéré par sclérectomie profondeperforante, car la maitrise de la
deuxieéme technique n’est acquis que secondairement

v Aucun conflit d'intérét n’est a déclarer.
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4.8. Techniques statistiques

4.8.1. Techniques statistiqgues descriptivesfréquences absolues, fréquences relatives,
ratio, moyennes, écart-type.

4.8.2. Techniques statistigues analytiquestests de comparaison (test Z, Khi deux,
analyse de la variance....), analyse de survie (Kedleier)

4.8.3. Analyses multifactorielles

4.8.4. Traitement des donnéesLogiciels SPSS 21, Epi info 3.5.5 Microsoft Exeel
EndNote x7.
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Chapitre Il résultats

A. Description de la population étudiée

De Janvier 2004 & Décembre 2012, nous avons reterifants pour suspicion de glaucome
congénital, nous avons retenu 92 enfants qui régent aux critéres d'éligibilités, 06

enfants avaient un glaucome congénital second@tecds de syndrome de Sturge Weber
Krabbe, 02 cas d’Aniridie, 01 cas d’Anomalie de deieet 01 cas de Sclérocornée) et 14

enfants avaient une mégalocornée isolée.

Nos deux populations d'étude ont été sélectionrggsla base des mémes critéeres
d’éligibilité; le groupe A ayant bénéficié de taléculectomie perforante durant la période
allant de janvier 2004 au mois de décembre 200@ groupe B ayant bénéficieé de la
sclérectomie profonde non perforante (trabéculetoexterne non perforante) durant la

période allant de janvier 2009 au mois de décer2die.

1. Caracteéristiqgues Socio-démographiques

1.1. Taille des deux populations :

La taille des deux séries est identique ; 46 cas §8 yeux.

1.2. Age et sexe :

L’age moyen au moment du diagnostic est de six nmisir le groupe A et de sept mois
pour le groupe B. Le sexe ratio est de 0,5 pounrdeniére série et de 01 pour la deuxiéme
série.

1.3. Caracteres héréditaires :

La notion de consanguinité est présente dans pl@ &6 des cas pour les deux populations
avec un taux de cas similaire chez les cousindiglende 06,5%. A la différence des cas
similaires dans la fratrie ; dont le taux est delZ% pour le groupe A et de 10,9 % pour le
groupe B.

Le taux des cas familiaux pour le groupe A est2163%, alors que pour le groupe B est de
15,22 % ; cette différence est du fait que le tdes cas similaire dans la fratrie pour le

groupe B est inférieur par rapport a celui du geoAp
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Tableau 02: Caractéristiques socio-démographigues

Groupe A (Trabéculectomie Groupe B (Sclérectomie
perforante) profonde non perforante)

Taille de la série (N) 46 patients (83 yeux) 46 patients (83 yeux)
Sexe ratio (M/F) 00,49 01
Age au moment d_u diagnostic 06,01 +1,38 07,40 + 1,96
(moyenne par mois)
Notion de Consanguinité (%) 63,00 69,60
Cas similaire dans la fratrie (%) 26,1 10,9
Cas similaire chez les cousins (%) 06,50 06,50
Cas familiaux (%) 32,60 15,22

1.4. Origine géographique:
Plus de la moitié des cas pour les deux sériesasmihaires de la wilaya de Batna, le reste
proviennent des wilayas de I'Est et du Sud Estredgéa I'exception d’un cas du groupe B,

est originaire de la wilaya d’Oran.

Fig. 20. Origine géographique des enfants
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2. Caractéristiques cliniques

2.1.Latéralité : pour les deux groupes le taux des cas bilatéraickee’0,4 %.

2.2.Signes d'appel ies motifs de consultations sont représentés msudéux séries par ;
la mégalocornée, le larmoiement clair, la photopdola buphtalmie, 'cedeme cornéen
et le nystagmus a des différents pourcentages.

2.3.Sources d'orientation :84,8 % des enfants sont orientés par des Ophtadiistés et
6,5 % par des sages femmes, pour le groupe A@&EBxn0 par des pédiatres et 2,2 % par
des médecins généralistes pour le groupe A. 4,3fdes pédiatres et 4,3 % par les
parents eux méme pour le groupe B.

2.4. Délai moyen entre le diagnostic et la prise erharge chirurgicale : Il estde 19,13
jours pour la série A et de 10,17 jours pour laxikauae série.

Tableau 03 : Caractéristiques cliniques

Groupe A Groupe B
(Trabéculectomie (Sclérectomie
perforante) profonde non
perforante)

Bilatéral 80,4 80,4

Latéralité (% — ’ ’

ateralite (%) Unilatéral 19,6 19,60
Mégalocornée 30,43 21,73
Larmoiement clair 28,26 19,56
. Photophobie 23,91 19,56
! [0)

Signes d'appel (%) g imie 19,56 19,56
Edéme cornéen 15,21 19,56
Nystagmus 02,17 02,17
Ophtalmologiste 84,8 84,8
Sage femme 6,5 6,5

Source d’orientatior Pédiatre 6,5 4,3

(%) Parents - 4,3
Médecin 2,2 -
généraliste

Délai moyen entre le Dg et la chirurgie 19,13 jours 10,17 jours
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3. Données de I'examen préopératoire

Pratiqué sous masque de fluothane d’'une facon miét® et bilatérale pour les deux

groupes. L'échobiométrie n'a pas été pratiquée pmgroupe A par manque d’appareil en

cette période.

3.1. Diametre cornéen horizontal Le diametre cornéen moyen préopératoire est d&613,5
mm pour le groupe A et 13,02 mm pour le groupe B.

3.2. Etat de la cornée Le taux est de 18,3% de cornées claires pour ia 8éet 21,65%
pour la série B.

3.3. Vergetures :Les vergetures sont présentes a un taux respec®8b5% et 42,25%
pour le groupe A et B.

3.4. Profondeur de la chambre antérieure Est profonde dans 67,47% des cas pour le
groupe A et 75,85% pour le groupe B.

3.5. Pression intraoculaire :la pression intraoculaire moyenne (sans traitemesit)de
25,02 mm Hg pour le groupe A et 20,55 mm Hg pewgrbupe B.

3.6. Accessibilité du fond de I'eeil et rapport C/D Le F.O est accessible a un taux
respectif de 28,91 % et 57,80 % pour la série B,avec un rapport C/D moyen de 0,64
(n=17) pour le groupe A et de 0,54 (n=48) pourrteuge B.

3.7. Echobiométrie : N'est pratiquée que pour le groupe B. Elle a raeteuée longueur
axiale moyenne de 22,38 mm, une profondeur dedmbhe antérieure moyenne de 3,84
mm et une longueur moyenne de la cavité vitréeentsd02 mm.

3.8. Iris, pupille et cristallin : sont d’aspect normal pour tous les cas.
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Tableau 04 : Données de I'examen préopératoire

Groupe A
(Trabéculectomie perforante

Groupe B
(Sclérectomie profonde
non perforante)

N 83 83

DCH moyen (mm) m= 13,56 + 0,28 m= 13,02 + 0,36
Claire 18,30 21,65

Etat de Ia EBdeme + 08,53 27,70

cornée (%) Edéme ++ 18,30 30,20
Edeme +++ 54,87 20,45

Présence de vergetures (%) 38,55 42,25

Accessibilité du FO (%) 28,91 57,8

Rapport C/D n=17 m=0,64+0,13 | n=48| m=0,54£0,09

Profondeur de¢ Normale 32,53 24,15

la CA (%) Profonde 67,47 75,85

P10 (mm Hg) m= 25,02 + 2,00 m=20,55+ 1,72

LA (mm) - m= 22,38 + 0,72

Profondeur de la CA (mm) - m= 3,84 +1,51

LCV (mm) - m= 15,02 + 0,66

Iris et pupille Aspect normal Aspect normal

Cristallin Clair et aspect normal Clair et aspsmtmal

4. Données du suivi postopératoire

L’examen est toujours pratiqué sous masque dehfunat selon un méme protocole de suivi

préétabli pour les deux groupes, a I'exceptiofiédnobiométrie pour le groupe A.

Le nombre d’yeux examinés (N) s’est trouvé a lassdmipar rapport au nombre initial

préopératoire a cause de I'absence des enfanteoment précis, pour différentes raisons

(rhinopharyngite, angine, bronchiolite, éloignemeint

69



Chapitre Il résultats

4.1. Suivi postopératoire a 01 mois :

Pour le groupe A, le nombre dyeux examinés (N) @st77, dont on a relevé les
observations suivantes ; diametre cornéen horizamgen est égal & 13,67 mm, le taux de
cornées claires est de 37,56 %, les vergeturepsésentes a 44,15 %, le F.O est accessible
dans 41,56 %, le C/D moyen (n=25) est norrad,@ ) dans 12 % des cas, pathologique
(entre 0,3 et 0,5) dans 36 % des cas et patholegigalué ( >0,5) dans 52 % des cas. Le
taux des enfants ayant une pression intraocul@rmale € 15 mm Hg) est de 63,63 %,
pathologique (entre 15 et 20 mm Hg) est de 16,8@t%grtement pathologique (> 20 mm
Hg) est de 19,49 %.

Pour le groupe B, le nombre d'yeux examinés (N) 8%t dont I'examen a trouvé ; un
diamétre cornéen horizontal moyen de 13,07 mmaun tle cornées claires de 62,20 %, un
taux de vergetures de 43,90 %, un F.O accessillse d8,82 %, un rapport C/D moyen
(n=63) est normal<g 0,3) dans 31,74 %, pathologique (entre 0,3 et @b 30,16 % et
pathologique évolué (>0,5) dans 38,10 %. Le taes é@nfants ayant une pression
intraoculaire normale<(15 mm Hg) est de 86,58 %, pathologique (entretlZ) mm HgQ)
est de 06,10 % et fortement pathologique (> 20 ngndst de 07,32 %. La longueur axiale

moyenne est de 22,73 mm et la longueur moyente cievité vitréenne est de 15,31 mm.
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TableauO 5 : Données de I'examen postopératoire d Mnois

Groupe A Groupe B
(Trabéculectomie (Sclérectomie profonde non
perforante) perforante)
N 77 82
DCH (mm) m=13,56 + 2 m=13,07 = 0,32
Claire 37,67 62,20
Etat de I3 (Edeme + 14,28 23,17
cornée (%) Edéeme ++ 16,88 13,41
Edeme +++ 31,17 01,22
Présence de vergetures (%) 44,15 43,90
Accessibilité du FO (%) 41,56 76,82
n=25 n=63
Rapport C/D <0,3 12,00 31,74
(%) 0,3 ><0,5 36,00 30,16
>0,5 52,00 38,10
<15 63,63 86,58
Z/'OC)) (mm 1Y) 5> =20 16,88 06,10
> 20 19,49 07,32
LA (mm) - m = 22,73 + 0,68
LCV (mm) - m = 15,31 + 0,67

4.2. Suivi postopératoire a 02 mois :

A deux mois le (N) pour le groupe A est de 75, avealiamétre cornéen horizontal moyen

égal a 13.58 mm, un taux de cornées claires dé74%, un pourcentage de vergetures de
45.33 %, un taux de F.O accessible de 53.33 %apport C/D (n=36) est normat 0,3 )
dans 13.88 % des cas, pathologique ( entre 0, 5ptans 44.44 % et pathologique évolué

( >0,5) dans 41.68 %. Le pourcentage des cas quiranpression intraoculaire normate (
15 mm Hg) est de 52.00 %, pathologique (entre t1230emm Hg) est de 17.33 % et
fortement pathologique (> 20 mm Hg) est de 30.67 %
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Pour le groupe B, le (N) est de 82, avec un diang&irnéen horizontal moyen égal a 13.14
mm, un taux de cornées claires est de 78.05 %ourcentage de vergetures est de 41.46 %,
un F.O accessible dans 85.36 % des cas, le ra@ri(n=70) est normak{(0,3) dans
31.43 % des cas, pathologique (entre 0,3 et 0yt @8.71 % et pathologique évolué (>0,5)
dans 32.86 %. Le pourcentage des cas qui ont @ssipn intraoculaire normale (5 mm

Hg) est de 91.46 %, pathologique (entre 15 et 20 lrg) est de 06.10 % et fortement
pathologique (> 20 mm Hg) est de 02.44 %. La longagiale moyenne est de 23.22 mm et

la longueur moyenne de la cavité vitréenne estd@7imm.

Tableau 06 : Données de I'examen postopératoire & ois

Groupe B
(Sclérectomie profonde
non perforante)

Groupe A
(Trabéculectomie perforante)

N 75 82
DCH (mm) m = 13,58 £ 0,26 m =13,14 + 0,32
Claire 46,57 78,05
Etat de la (Edeme + 08,22 12,20
cornée (%) | Edeme ++ 17,81 06,10
Edéme +++ 27,40 03,65
Présence de vergetures (%) 45,33 41,46
Accessibilité du FO (%) 53,33 85,36
n =36 n=70
Rapport C/D (%) | <0,3 13,88 31,43
0,3><0,5 44,44 35,71
> 0,5 41,68 32,86
<15 52,00 91,46
ZLC)) (mm - HY) 75555 17,33 06,10
> 20 30,67 02,44
LA (mm) - m=23,22 + 0,68
LCV (mm) - m=15,67 + 0,68
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4.3. Suivi postopératoire a 03 mois :

A trois mois, pour le groupe A le (N) est de 69diametre cornéen horizontal moyen est de
13.59 mm, le taux de cornées claires est de 57,9m%ourcentage de vergetures de 46.37
%, le F.O est accessible dans 59.42 % des caappont C/D (n=40) est normaf 0,3)
dans 12.50 % des cas, pathologique (entre 0,3gdans 32.50 % et pathologique évolué
(>0,5) dans 55 %. Le pourcentage des cas qui anpuession intraoculaire normate 15
mm Hg) est de 68.11 % des cas, pathologique (ditret 20 mm Hg) est de 20.29 % et
fortement pathologique (> 20 mm Hg) est de 11.60 %.

Pour le groupe B, le (N) est de 82, avec un diang&irnéen horizontal moyen égal a 13.26
mm, un taux de cornée claire est de 84.14 %, uncpatage de vergetures de 40.24 %, le
F.O est accessible dans 87.80 % des cas, le rapfor{n=72) est normak(0,3) dans
30.55 % de<as, pathologique (entre 0,3 et 0,5) dans 34.72¢%@atkiblogique évolué (>0,5)
dans 34.73 %.

Le pourcentage des cas qui ont une pression inti@oe normale < 15 mm Hg) est de
91.46 % des cas, pathologique (entre 15 et 20 middg de 04.88 %, et fortement
pathologique (> 20 mm Hg) est de 03.66 %. La longa&iale moyenne est de 23.60 mm et
la longueur moyenne de la cavité vitréenne estdgz7imm.

Tableau 07 : Données de I'examen postopératoire & nois

Groupe A Groupe B
(Trabéculectomie) (Sclérectomie)
N 69 82
DCH (mm) m = 13,59 £+ 025 m=13,26 + 0,31
Claire 57,97 84,14
Etat de I3 Edeme + 07,25 08,54
cornée (%) Edéme ++ 13,04 04,88
Edeme +++ 21,74 02,44
Présence de vergetures (%) 46,37 40,24
Accessibilité du FO (%) 59,42 87,80
n =40 n=72
Rapport C/D <0,3 12,50 30,55
(%) 0,3><0,5 32,50 34,72
>0,5 55,00 34,73
<15 68,11 91,46
Z/'OC)) (mm 1Y) 5> =20 20,29 04,88
> 20 11,60 03,66
LA (mm) - m=23,60 + 0,68
LCV (mm) - m=15,97 + 0,68
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4.4. Suivi postopératoire a 06 mois :

A six mois, pour le groupe A le (N) est de 69, iandetre cornéen horizontal moyen est de
13.73 mm, le taux de cornées claires est de 59.4M%bourcentage de vergetures de 44.93
%, le F.O est accessible dans 57.97 % des cappent C/D (n=38) est normat 0,3) dans
21.05 % des cas, pathologique (entre 0,3 et 0yt 88.95 % et pathologique évolué (>0,5)
dans 50.00 %. Le pourcentage des cas qui ont @ssipn intraoculaire normalg (5 mm
Hg) est de 57.97 % des cas, pathologique (entret1® mm Hg) est de 20.29 % et
fortement pathologique (> 20 mm Hg) est de 21.74 %.

Pour le groupe B il ya quatre enfants qui n’ont @tsint les six mois de suivi, le (N) est de
74, avec un diameétre cornéen horizontal moyen &d&.55 mm, un taux de cornées claires
est de 82.43 %, un pourcentage de vergetures @& 48.le F.O est accessible dans 91.89
% des cas, le rapport C/D (n=68) est norrsd,3) dans 26.47 %, pathologique (entre 0,3 et
0,5) dans 39.70% et pathologique évolué ( >0,55 @83 %. Le pourcentage des cas qui
ont une pression intraoculaire normatels mm Hg) est de 89.19 % des cas, pathologique
(entre 15 et 20 mm Hg) est de 05.40 %, et forterpatitologique (> 20 mm Hg) est de
05.41 %. La longueur axiale moyenne est de 24.50etnla longueur moyenne de la cavité

vitréenne est de 16.82 mm.

Tableau 08 : Données de I'examen postopératoire & 0nois

Groupe B
Groupe A . )
(Trabéculectomie perforante (Sclerectomie perforante
non perforante)
N 69 74
DCH (mm) m=13,73+0,24 m=13,55 + 0,33
Claire 59,42 82,43
Etat de Ila Bdeme + 07,25 12,16
cornée (%) Edéme ++ 18,84 04,05
Edéme +++ 14,49 01,36
Présence de vergetures (%) 44,93 48,65
Accessibilité du FO (%) 57,97 91,89
n =38 n =68
Rapport C/D|<0,3 21,05 26,47
(%) 0,3 ><0,5 28,95 39,70
> 0,5 50,00 33,83
<15 57,97 89,19
PIO (mmHg) |15><20 20,29 05,40
> 20 21,74 05,41
LA (mm) - m=24,50 =+ 0,73
LCV (mm) - m=16,82 + 0,73
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4.5. Suivi postopératoire a 09 mois :

A neuf maois, pour le groupe A le (N) est de 68JiEmeétre cornéen horizontal moyen est de
13.88 mm, le taux de cornées claires est de 67.am%ourcentage de vergetures de 47.06
%, le F.O est accessible dans 68.18 % des cappent C/D (n=43) est normat 0,3) dans
16.28 % des cas, pathologique (entre 0,3 et 0ty 84.88 % et pathologique évolué (>0,5)
dans 48.84 %. Le pourcentage des cas qui ont @ssipn intraoculaire normalg (5 mm
Hg) est de 69,11 % des cas, pathologique (entret1l30 mm Hg) est de 19.12 % et
fortement pathologique (> 20 mm Hg) est de 11.77 %.

Pour le groupe B il ya quatre enfants qui n’ont @tsint les six mois de suivi, le (N) est de
70, avec un diameétre cornéen horizontal moyen &d&.56 mm, un taux de cornées claires
est de 85.71 %, un pourcentage de vergetures @8 44, le F.O est accessible dans 92.86
% des cas, le rapport C/D (n=65) est normsaD(3) dans 26.15 % des cas, pathologique
(entre 0,3 et 0,5) dans 41.54 % et pathologiquéuéve0,5) dans 32.31 %. Le pourcentage
des cas qui ont une pression intraoculaire norifralts mm Hg) est de 94.28 % des cas,
pathologique (entre 15 et 20 mm Hg) est de 02.8@t%grtement pathologique (> 20 mm
Hg) est de 02.86 %. La longueur axiale moyennales24.93 mm et la longueur moyenne

de la cavité vitréenne est de 17.22 mm.

Tableau 09 : Données de I'examen postopératoire & 0nois

Groupe B
(Sclérectomie profonde
non perforante)

Groupe A
(Trabéculectomie perforante

N 68 70
DCH (mm) m =13,88 + 0,23 m=13,56 + 0,34
Claire 67,65 85,71
Etat de Ia Edeme + 04,41 07,14
cornée (%) (Edéme ++ 14,70 02,86
Edéme +++ 13,24 04,29
Présence de vergetures (%) 47,06 44,28
Accessibilité du FO (%) 68,18 92,86
n=43 n=65
(Ff,j)‘fpo” CD <03 16,28 26,15
0,3><0,5 34,88 41,54
>0,5 48,84 32,31
<15 69,11 94,28
('1()) (mm Ho)75 > <20 19,12 02,86
> 20 11,77 02,86
LA (mm) - m=24,93 + 0,78
LCV (mm) - m=17,22 + 0,79
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4.6. Suivi postopératoire a 12 mois :

A douze mois, pour le groupe A le (N) est de @ldiameétre cornéen horizontal moyen est
de 13.98 mm, le taux de cornées claires est del@&b,6un pourcentage de vergetures de
45.07 %, le F.O est accessible dans 66.66 % dedecespport C/D (n=46) est normat (
0,3) dans 17.40 % des cas, pathologique (entreetO(B5) dans 32.61 % et pathologique
évolué ( >0,5) dans 49.99 %. Le pourcentage desguaont une pression intraoculaire
normale € 15 mm Hg) est de 64.79 % des cas, pathologiquee(&5 et 20 mm Hg) est de
15.49 % et fortement pathologique (> 20 mm Hg)Xdes19.72 %.

Pour le groupe B, le (N) est de 70, avec un diang&irnéen horizontal moyen égal a 13.73
mm, un taux de cornées claires est de 84.28 %opurcentage de vergetures de 42.86 %, le
F.O est accessible dans 95.71 % des cas, le ra@fidrin=67) est normalk(0,3) dans
28.36 %, pathologique (entre 0,3 et 0,5) dans 388& pathologique évolué (>0,5) dans
32.84 %. Le pourcentage des cas qui ont une preg#i@oculaire normale<(15 mm Hg)
est de 87.14 % des cas, pathologique (entre 1B et Hg) est de 05.72 %, et fortement
pathologique (> 20 mm Hg) est de 07.14 %. La longa&iale moyenne est de 25.30 mm et

la longueur moyenne de la cavité vitréenne est/dg7imm.

Tableau 10 : Données de I'examen postopératoire 2 inois

Groupe A Groupe B
(Trabéculectomie (Sclérectomie profonde
perforante) non perforante)
N 71 70
DCH (mm) m =13,98 + 0,24 m=13,73 + 0,34
Claire 67,61 84,28
Etat de I3 Edeme + 02,81 08,58
cornée (%) Edéme ++ 16,90 -
Edeme +++ 12,68 07,14
Présence de vergetures (%) 45,07 42,86
Accessibilité du FO (%) 66,66 95,71
Rapport  C/D n= 46 n=67
(%) <0,3 17,40 28,36
0,3><0,5 32,61 38,80
>0,5 49,99 32,84
<15 64,79 87,14
Z/'OC)) (mm HO) 5 =7%0 15,49 05,72
> 20 19,72 07,14
LA (mm) - m=25,30 + 0,82
LCV (mm) - m=17,57 + 0,84
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5. Résultats de I'autoréfractométrie en préopératae du groupe B

Pour le groupe A, 'examen n’a pas été pratiqué panqgue de I'appareil en cette période.
Pour le groupe B, I'examen a été possible dans25%Gles cas soit 47 yeux parmi les 83
yeux.

La myopie est présente dans 100 % des cas avenayenne dioptrique de 05.85 dioptries.
Les yeux qui ont une myopie inferieure ou égal@ a@idptries représentent un pourcentage
de 27.66 %, entre 03 et 06 dioptries 25.53 % e€reyr & 06 dioptries 46.81 %.
L’astigmatisme est présent dans 93.61 % avec unemne dioptrique de 3.14 dioptries.
Les yeux qui ont un astigmatisme supérieur a Optdes représentent 72.73 % et ceux qui
ont une puissance inférieure a 02 dioptries reptése27.27 %.

L’anisométropie (on a pris comme anisométropie gghé, une différence dioptrique de 01
dioptrie et anisométropie cylindrique, une difféazerde 0.75 dioptries) relevée dans 76.60 %

des cas, avec une moyenne dioptrique sphérique@dXet cylindrique de 2.65 D.

Tableau 11 : Vices de réfraction en préopératoireGroupe B)

% % Moy
<3D 27,66
. >3&<6
Myopie 100,00 D 25,53 05,85+1,44D
r’\]‘z_ Ef; >6D | 4681
(5; 62%) | Astigmatisme 93,61 =2D 27,27 3,14 + 0,69
’ L ! >2D | 72,73 st
. . : SPH | 422+1,120
Anisométropie 76,60 CYD [ 2.65:093D

6. Evolution des vices de réfraction en postopérate du groupe B

Représentée pées valeurs mesurées de la myopie et de I'astigmatia chaque moment du
contr6le.Le nombre d’observations notées de I'autoréfractamearie successivement de
24, 18, 20, 20, 22 et 34 a cause de I'état corretdiaffiche « over » ou «erreur » de

I'autoréfractometre.
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Tableau 12 : Vices de réfraction en postopératoirégroupe B):
1 mois 2 mois 3mois 6mois 9mois 12 mois
N =82 N =82 N =82 N=74 N=70 N=70
n=24 n=18 n=20 n=20 n=22 n=34
(29,26%) | (29,26%) | (26,82%) | (32,43%) (28,57%) | (48,57%)
Myopie 6,41 + 8,03 =
+ + + +
(Dioptries) 8,35+2,33 158 2 60 8,05+2,67| 6,75+2,23| 8,07 £2,49
Astigmatisme 3,655+ 3,51+
+ + + +
(Dioptries) 3,94 +1,28 1.84 134 3,94 +1,46| 2,11 +£0,73| 2,40 £ 0,68
N: taille de la série (yeux)n: nombre d’observations notées du résultat de

'autoréfractometre

6.1.Evolution de la myopie :

La variation postopératoire de la valeur dioptriqueyamme de la myopie évolue en dents de
scie successivement de 8.35 D, 6.41 D, 8.03 D, 8.05 D et 8.07 D.

Fig. 21 : Evolution de la myopie jusqu’a 12 mois pgiopératoire

i
myopie

préop

dioptrie(s)

N

1 mois
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6.2. Evolution de l'astigmatisme :

3 mois

& mois

9 mois

12 mois

Evolution
(mois)

La variation postopératoire de la valeur dioptrigqueyenne de I'astigmatisme évolue selon
un mode régressif, successivement de 3.94 D, 3,55.81 D, 3.94 D, 2.11 D et 2.40 D.
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Fig. 22 : Evolution de I'astigmatisme jusqu’a 12 mis postopératoire
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B. Analyse des résultats

1. Les complications: il s’agit des complications observées en peropératoire, en
postopératoire précoce (jusqu'a 05 jours) et ertopésatoire tardif (jusqu'a 12 mois
d’évolution) pour les 02 groupes d’études.

1.1. Complications peropératoires :

Les complications observées en peropératoire, [$omhéma et I'issue du vitrée. Pour les
46 cas du groupe A (83 yeux) on a noté un pourgenda 01,20 % d’hyphéma (soit 01 ceil)
et 06,02 % d’issue de vitrée (soit 05 yeux).

Pour les 46 cas du groupe B (83 yeux) on n’a natér@e complication.

1.2. Complications postopératoires précoces :

Dansles 05 premiers jours postopératoires, I'examempregiqué en état d’éveil. Les taux de
complications, sont comme suit; pour les 83 yeuxgdamupe A, on a observé 01,20 %
d’hyphéma (soit 01 ceil) ; 02,41 % d’athalamiest(6@ yeux) et 4,82 % de décollements
choroidiens (soit 04 yeux).

Pour les 83 yeux du groupe B, aucune complicatiarété observée.
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1.3. Complications postopératoires tardives :

jusqu’a 12 mois d’évolution postopératoire, I'examesst pratiqué sous masque de fluothane.
Les taux de complications observées sont comme poitr les 83 yeux du groupe A, on a

noté ; 04,82 % de cataractes (soit 04 yeux) ; 0%2fe décollement de rétine (soit 01 ceil) ;

07,22 % de synéchies iridocristalliniennes (soity@6x) et 02,04 % de phtysies du globe
oculaire (soit 02 yeux).

Pour les 71 yeux du groupe B (les six cas manquaiaist pas atteints les 12 mois

d’évolution), aucune complication n’a été observée.

Tableau 13: Complications

Groupe A Groupe B
(Trabéculectomie| (Sclérectomie
perforante) profonde non
perforante)
N 83 83
o Hyphéma 01,20 S
Compllcatlo.ns Issue de vitré 06,02 ’
per-operatoires (%)
Total 07,22 00,00
N 83 83
Complications Hyphéma 01,20
precoces (%) décollement choroidien (%) 04,82
Total 08,43 00,00
N 83 71
Cataracte 04,82
Complications Décollement de rétine 01,20
post-operatoires e ———— 00.00
tardives (jusqu’a 12 Synechies irido 07,22 ’
. cristalliniennes
mois) (%) . .
Phtysie du globe oculaire 02,40
Total 15,64 00,0

2. Les reprises chirurgicales :Durant les douze premiers mois d’évolution postajuére,

sur les 166 yeux opérés (83 yeux par trabéculeetparforante et 83 yeux par SPNP), on a
noté 16 cas (yeux) de reprises chirurgicales régainaux criteres d’échec opératoire ; soit
9.5 %. Parmi ces 16 yeux, 14 ayant subis une sepfese et 02 deux reprises, avec un délai
moyen entre la premiere intervention et la deuxiem&8.5 mois.
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Pour le groupe A, on l'a repris par la méme techaichirurgicale (trabéculectomie
perforante) et le groupe B par la SPNP.

Apres chaque acte de reprise, on reprend le méotecpte de suivi postopératoire. Ce taux
d’échec opératoire, nous a incité a prolonger nairgeillance postopératoire au-dela de 12

mois (voir annexe).

3. La pression intraoculaire : La pression intraoculaire normale prise sous naress de
I'ordre de 04 mm Hg avant un an et inferieure arfii Hg entre un an et cing ans. Toutes
les mesures de la pression intraoculaire ont eéqoées sous masque de fluothane, par
tonométrie a aplanation.

Les résultats relevés en préopératoire pour lex deoupes sont ceux de la PIO sans
traitement. En postopératoire les valeurs notées lgs deux groupes sont celles de la PIO
avec ou sans traitement médical d’appoint et avexans reprise chirurgicale.

3.1. Pression intraoculaire au moment du diagnosticPour les deux groupes, la totalité
des cas ont une PIO préopératoire, sous narcosérisure ou égale a 10 mm Hg. Plus de
40 % des cas pour le groupe A et B, ont une Pl@ee2® et 24 mm Hg. A des taux
variables, le reste des cas pour les deux groupesine PIO entre 10 et 20 mm Hg ou

supérieur & 25 mm Hg.

Fig. 23 : Chiffres pressionnels en préopératoire

Taux d'veux (%)
S0 H Groupe A

H Groupe B

10-14 1519 20-24 2529 30-34 35 PIO (min Hg)
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3.2. Pression intraoculaire en postopératoire Pour le groupe A, on a noté au premier
mois postopératoire une chute brutale de la PI@emwe de I'ordre de 10 mm Hg, puis une
légére reprise tensionnelle & 02 mois, a 03 matssesonde baisse pressionnelle au-dessous
de 15 mm Hg et qui reste maintenue jusqu’a 12 mois.

Pour le groupe B, on a constaté au premier mois dimenution brutale de la PIO

moyenne avec un gain de 09 mm Hg et reste au-degeolls mm Hg jusqu’a 12 mois.

Fig. 24 : Evolution de la PIO jusgu’a 12 mois posteératoire
(avec ou sans traitement médical)
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a4 mmHg —&— PO mayenne [GA)
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3.3. Les variations des taux d'yeux ayant une PIO 5 mm Hg en postopératoire :

En préopératoire, on a constaté pour le groupe A tpsedge 90 % des cas ont une pression
intraoculaire supérieure a 15 mm Hg et pour le peoB plus de 80 % des cas ont une
pression intraoculaire supérieure a 15 mm Hg.

En postopératoire, a 01 mois, pour le groupe Adextdes cas ayant une pression
intraoculaire supérieure a 15 mm Hg est de 35 %boet le groupe B, il est de 12 %.

A 02 mois postopératoire, pour le groupe A on aagmé une augmentation du taux des cas
ayant une pression intraoculaire supérieure a 15Hyjte taux est de 48 %. Pour le groupe
B on n’a pas remarqué d’augmentation; ce tauxest @.

A 03 mois, pour le groupe A, le taux diminue deveau (31 %) ; pour le groupe B le taux

est resté le méme (8 %).

82



Chapitre Il résultats

A 06 mois, une légére augmentation pressionnelle [@s deux groupes ; pour le groupe A
le taux est de 40 %, pour le groupe B le taux esit%.

A 09 mois, une nouvelle baisse du taux des yeurtay@e pression intraoculaire supérieure
a 15 mm Hg, pour les deux groupes ; 29 % pourdamg A et 05 % pour le groupe B.

A 12 mois, pour le groupe A on note une légéreiseporessionnelle {3°pic) dont le taux

est de 33 % et pour le groupe B"®pic), le taux est de 11 %.

Fig.25 : Variations des taux d'veux pour une PIO >15 mm Hg jusqu’a 12 mois
postopératoire (avec ou sans traitement médical)

Taux d'veux
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3.4. Différence pressionnelle entre I'examen préopaoire et celui du post opératoire a
12 mois :

Pour le groupe A, la PIO moyenne préopératoire&Begeux est de 25,02 £+ 2 mm Hg et
celle de 'examen post opératoire a 12 mois paui7leyeux est de 15,18 + 1,02 mm Hg. La
différence statistique est significative entredesix examens (g 10°).

Pour le groupe B, la PIO moyenne préopératoire83egeux est de 20,55 + 1,72 mm Hg ;
12 mois apres la trabéculectomie externe non garfer(SPNP) on note une PIO moyenne
pour les 70 yeux de 11,57 £ 0,79 mm Hg. La difiéestatistique est significative entre les
deux examengk10°).

La comparaison entre les taux de gain en baiste IO pour les deux groupes ; A (39,33

%) et B (43,70 %) ne montre aucune différencesttqtie significative.
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Tableau 14 : PIO préopératoire et a 12 mois postopstoire

Groupe A Groupe B
n m n m P

P1O préopératoire 83 25,02 83 20,55 -
(mm Hg)
PIO a 1,2 WS 71 15,18 70 11,57 -
postopératoire (mm Hg)

o p<1d p<10° -
T ' la PI

aux de bals_se de la PIQ 39.33% 43,70% p > 0,05 (NS)

apres 12 mois

4. L’état de la cornée :La transparence cornéenne est un élément capitalgpdegré de la
fonction visuelle de I'enfant et permet I'explomti du reste des structures oculaires,

principalement la papille optique.

4.1. Taux d'éclaircissement cornéen jusqu'a 12 mo'évolution postopératoire : Pour

le groupe A, il n'y a que 18.30 % des 83 yeuxautides cornées claires en préopératoire,
le reste des cornées présente des cedemes, réexiamien du F.O impossible ou difficile.

A 12 mois, pour un nombre d’yeux de 71, le taux dasées claires est de 67.61 %. La
différence statistique est significative entreditépréopératoire et postopératoire a 12 mois
(p < 10°%.

Pour le groupe B, en préopératoire sur 83 yewnata 21.65 % de cornées claires, le reste
présente des cedémes. A 12 mois, pour un nombrexdde 70, le taux de cornées claires
est de 84.28 %. La différence statistique est Bggtive entre I'état préopératoire et
postopératoire & 12 moip € 10%.

La comparaison des taux de cornées claires erdreldax groupes en préopératoire est
statistiquement non significative & 0,05 et en post opératoire a 12 mois la différence est
significative p < 0,01).
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Tableau 15 : Taux de cornées claires en préopérateiet a 12 mois postopératoire

Groupe A Groupe B

n % n % P
5 - .
% de comges clares ¢ o, 1830 | 83 21,65 p> 0,05 (NS)
préopératoire
% de cornées claires a 71 67 61 70 84.28 <0015
mMois postopératoire ’ ’ P=v

p p<1b p < 10*

4.2.Taux d'éclaircissement cornéen par rapport a 1&10 :

Dans le groupe A, en préopératoire, pour une meseiraoculaire inférieure ou égale a 15
mm Hg, le taux de cornées claires est de 0.00 %)(rtpour une pression intraoculaire
supérieure a 15 mm Hg le taux de cornées claitedee$00 % (n=14). En postopératoire a
12 mois, le taux de cornées claires pour uneP18 mm Hg est de 75.55 % (n=34) et pour
une PIO > 15 mm Hg, il est de 24.45 % (n=11). L&édénce statistique entre le
préopératoire et le postopératoire & 12 mois egtifsiative (p< 1¢), avec un taux de

cornees claires plus important lorsque la PIO sb® Hg.

Dans le groupe B, en préopératoire, pour une mnesstraoculaire inférieure ou égale a 15
mm Hg, le taux de cornées claires est de 33.34=26)(at pour une pression intraoculaire
supérieure a 15 mm Hg le taux de cornées claitedee66.66 % (n=12). En postopératoire
A12 mois, le taux de cornées claires pour une PIIB mm Hg est de 93.22 % (n=55) et
pour une PIO > 15 mm Hg, il est de 06.78 % (n=4. différence statistique entre le

préopératoire et le postopératoire a 12 mois gstfiiative (p< 1¢F).

Tableau 16 : Transparence cornéenne et PIO

Groupe A Groupe B
PIO< 15 PIO > 15 PIO<15 | PIO >15
Total Total

mm Hg mm Hg mm Hg mm Hg
Cornée claire Effectif 0 14 14 6 12 18
en pré-op % 0,00 100,00 | 100,00 33,34 66,66 100,00
Cornée claire 12 Effectif 34 11 45 55 4 59
mMois post-op % 75,55 24,45 100,00 93,22 06,78 100,00

p < 10° p < 10°
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4.3. Taux des vergetures cornéennes par rapport a PIO :

Pour le groupe A, en préopératoire, il y a 11.76%6) des cornées qui ne présentent pas de
vergetures pour une PI©15 mm Hg et 88.24 % (n=45) des cornées qui neeptést pas

de vergetures pour une PIO > 15 mm Hg. A 12 mosqp@ratoire, le taux de cornées qui
ne présentent pas de vergetures est de 70 % (poldune PIG< 15 mm Hg et il est de 30

% (n=6) pour une PIO > 15 mm Hg. La différenceistigjue entre le préopératoire et le
postopératoire & 12 mois est significative (p <)1En préopératoire, le taux élevé de
cornées qui ne présentent pas de vergetures (88124fgré une PIO > 15 mm Hg, cela est
expliqué par le taux important de cornées qui pri&sg un cedeme (81,7 %) rendant la
visibilité des vergetures impossible.

Pour le groupe B, en préopératoire, il y a 16.661¢8) des cornées qui ne présentent pas de
vergetures pour une PI©15 mm Hg et 83.34 % (n=40) des cornées qui neptést pas

de vergetures pour une PIO > 15 mm Hg. A 12 mosqp@ratoire, le taux de cornées qui
ne présentent pas de vergetures est de 92.5 %)(pe@7 une PIG< 15 mm Hg et il est de
07.5 % (n=3) pour une PIO > 15 mm Hg. La différestaistique entre le préopératoire et le

postopératoire & 12 mois est significatipe<(10°).

Tableau 17 : Vergetures et PIO

Groupe A Groupe B
PIO< 15 PIO > 15 PIO<15 | PIO >15
Total Total

mm Hg mm Hg mm Hg mm Hg
Absence de Effectif 6 45 51 8 40 48
vergetures
en pré-op % 11,76 88,24 100,00 16,66 83,34 100,00
Absence de Effectif 14 6 20 37 3 40
vergetures a 12 ;
mois post-op Yo 70,00 30,00 100,00 92,50 07,50 100,00
p p < 10° p <10

5. Le diametre cornéen :Pour le groupe A, le diametre cornéen horizontayen des 83
yeux en préopératoire est de 13.56 mm. En postimiéraa 12 mois, le diamétre cornéen
horizontal moyen des 71 yeux est de 13.98 mm. ffardnce statistique est significative (p
< 0,03).
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Pour le groupe B, le diameétre cornéen horizontafenales 83 yeux en préopératoire est de
13.02 mm. En postopératoire a 12 mois, le diamaraéen horizontal moyen des 70 yeux

est de 13.73 mm. La différence statistique esifsgtive (p < 10°).

On a constaté pour les deux groupes, malgré gdifféaence statique est significative entre

le pré et le postopératoire, que le diamétre caorméepas vraiment augmenté.

Cette augmentation est de 0.42 mm pour le groupe0A71 mm pour le groupe B.

Tableau 18 : Diameétre cornéen horizontal en préop@toire et a 12 mois postopératoire

Groupe A Groupe B
N Moy N Moy
Diamétre cornéen préopératoire (mm) 83 13,56 83 13,02
Diamétre cornéen a 12 mois postopératoire (mm)| 71 13,98 70 13,73
p p <0,03 p<16

6. Le rapport Cup/Disc (C/D) de la papille optique: I'appréciation du rapport C/D
dépend de la visibilité du F.O a I'ophtalmoscope.

6.1. Régression du rapport C/D de la papille optiggt a 12 mois en postopératoire Pour

le groupe A, le rapport moyen C/D en préopératestede 0.65 (pathologique évolué) pour
n= 17, a 12 mois en postopératoire il est de OdERhplogique évolué) pour n=48. On
constate une régression du rapport, mais la diftératatistique est non significative.

Pour le groupe B, le rapport moyen C/D en préopérest de 0.54 (pathologique évolué)
pour n=47, a 12 mois en postopératoire il est Qpédhologique modeéreé) pour n=67. On

constate une régression du rapport, mais la dift&rstatistique est non significative.

Tableau 19 : Le rapport C/D en préopératoire et a 2 mois postopératoire

Groupe A Groupe B
N Moy N Moy
Rapport C/D 17 0,65 47 0,54
préopératoire
Rappor,t C/Q a 12 mois 48 0.58 67 0.48
postopératoire
p p > 0,05 (NS) p >B,INS)
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6.2. Taux des papilles optiques physiologiques eathologiques entre le préopératoire
et le postopératoire a 12 mois

Pour le groupe A, en préopératoire, 23.53 % deawtions papillaires sont physiologiques,
11.76 % sont pathologiques modérées et 64.71 % patitologiques évoluées. En
postopératoire, 16.67 % des excavations sont plogsiues, 31.25 % sont pathologique
modérées et 52.08 % sont pathologiques évoluéega lune diminution du taux des
excavations pathologiques évoluées a 12 mois emopéEratoire, mais la différence
statistique est non significative.

Pourle groupe B, en préopératoire, 19.15 % des exaaapapillaires sont physiologiques,
38.30 % sont pathologiques modérées et 42.55 %lpaijues évoluées. En postopératoire,
28.36 % des excavations sont physiologiques, 3888ont pathologiques modérées et
32.84 % pathologiques évoluées. Il ya une dimimutidu taux des excavations

pathologiques évoluées, mais la différence stqtistest non significative.

Tableau 20 : Rapports C/D physiologiques et pathofpgues en préopératoire et a 12
Mois postopératoire

Groupe A Groupe B
<0,3|04-0,5 >05 Total | <0,3|(04-0,5 >0,5 Total
Pré-op Effectif 4 2 11 17 9 18 20 47
% 23,53 | 11,76 | 64,71 | 100,00 19,15| 38,30 | 42,55 | 100,00
12 mois| Effectif 8 15 25 48 19 26 22 67
post-op | % 16,67 | 31,25 | 52,08 | 100,00 28,36 | 38,80 | 32,84 | 100,00
P p > 0,05 (NS) p > 0,05 (NS)

7. La longueur axiale du globe oculaire et de la g#@é vitréenne

7.1. La longueur axiale du globe oculaire

7.1.1. Evolution postopératoire de la longueur axla: la longueur de I'axe
antéropostérieur du globe oculaire, mesurée ag’dall’échobiométre, n'a été pratiquée que

pour le groupe B.

En préopératoire, la moyenne de la longueur agistele 22.38 mm pour 83 yeux.
En postopératoire, il ya une augmentation de I'ax@éropostérieur d'une facgon

logarithmique pour atteindre une longueur moyerm2%30 mm a 12 mois pour 70 yeux.
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Fig. 26 : Evolution de la longueur axiale du globeculaire
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7.1.2 La courbe de la longueur axiale des enfantsagcomateux comparée a une courbe
de normalité : A la naissance la longueur axiale normale varigeeh? et 18 mm, puis
augmente progressivement pour atteindre sa taillteade 24 mm a I'age de 03 ans.

Dans notre série B, I'age moyen préopératoiredes7.40 mois = 1.96, a cet age la
longueur axiale normale est de prés de 19 mm, pmais nos enfants glaucomateux, elle est
de 22.38 mm.

En postopératoire, la courbe de notre série eatlplr a celle des enfants normaux.

Fig. 27 : Evolution de la longueur axiale du globeculaire des enfants glaucomateux de
notre série B comparée a une courbe de normalité #8paolesi & Caruso 1982)
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7.2. La longueur de la cavité vitréenne

7.2.1. Evolution postopératoire de la cavité vitréee : La longueur de la cavité vitréenne,

mesurée a l'aide de I'’échobiometre, n'a été préqgue pour le groupe B.

En préopératoire, la moyenne de la longueur davé@évitréenne est de 15.02 mm pour 83
yeux.

En postopératoire, il y a une augmentation dengueur de la cavité vitréenne d’une facon
logarithmique pour atteindre une longueur moyerm@d57 mm a 12 mois pour 70 yeux.

Fig. 28 : Evolution de la lonqueur de la cavité vitenne
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7.2.2 La courbe de la longueur de la cavité vitréer des enfants glaucomateux
comparée a une courbe de normalité A la naissance la longueur de la cavité vitréenne
normale est del2 mm, puis augmente progressivepwemtatteindre sa taille adulte de 15
mm a I'age de 03 ans.

Dans notre série B, 'dge moyen préopératoiredes7.40 mois + 1,96. A cet age la
longueur de la cavité vitréenne normale est de gee13 mm, mais pour nos patients elle
est de 15.02 mm.

En postopératoire, la courbe de notre série eatlplr a celle des enfants normaux.
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Fig. 29: Evolution de la longueur de la cavité vitréenne é@s enfants glaucomatet de
notre série Bcomparée a une courbe de normalité (Sampaolesi & @aso 1982)
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7.3.Corrélations de la longueur axialt: on a essayeé de corréler I'évolution de la longt
antéropostérieure du globe avec le diametre corhégmontal et la longueur axiale avec
P1O.

7.3.1.Corrélation entre la longueur axiale et le diameétrecornéenhorizontal : Dans le
groupe B, pour une longueur axiale de 21 mm le dire cornéen horizontal est de 75
mm, puis a chaque fois que la LA augmente, le D@Qbireente aussLa corrélation est
positive (p < 0,001), leoefficient de corrélation r est 0.52.

Fig. 30: Corrélation entre la lonqueur axiale et le diaméte cornéen horizontal (groupe

B)
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7.3.2 Corrélation entre la longueur axiale et la PI(:
Dans le groupe B, pour une PIO de 10 Hg la longueur axiale est de 75, puis chaque
fois que la PIO augmente, I'axe an-postérieur s’allongd.a corrélation est positive (p <

0,01),le coefficient de corrélation r est 0,35.

Fig.31: Corrélation entre la PIO et la LA (groupe B)
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8. Comparaison des courbes dsurvie pressionnelle des deux populations A et : Pour
établir la courbe de survie, on a pris la PIO, cast le critere de jugement le plus étu
dans la littérature et dans les différentes sédiésudes pour conclure a un suc
chirurgical ou non.

On a considéré comme succeés pressic post-chirurgical; une PK©15 mm Hg avec o
sans traitement d’appoint.

En préopératoire, presque 100 % des cas ont une REOmm Hg pour les deux groug

En postopératoire, on a constaté une évolutiorémdifie des deux courbes, mais c’é
toujours dans le méme sens, avec seulement ueetiffe des taux des cas qui ont attei
PIO cible de succés (15 mm Hg)

Pour le groupe A, & un mois postopératoire, envd@/6 des cas ont atteint la P1O cible.
courbe continue a régresser, jusqu'a 12 mois empésttoire, pour atteindre les 60 %
cas qui ont atteint une P 15 mm Hg.
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Pour le groupe B, a un mois postopératoire, enviffbo des cas ont atteint la PI1O cible. La

courbe continue a régresser, jusqu’a 12 mois pésdtqire, pour atteindre les 80 % des cas
qui ont atteint une PI&@ 15 mm Hg.

La différence entre les deux techniques est siatifie £<0,01) et la sclérectomie profonde
non perforante guérit plus rapidement.

Il est a noter que la courbe A (trabéculectomidgoante), aurait une tendance a rejoindre la
courbe B (sclérectomie profonde non perforante).

Fig. 32 : Courbe de survie (méthode de KAPLAN-MEIER
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Discussion

Le glaucome congénital est une affection polymorghave et redoutable. Quelque soit la forme
clinique, le signe commun est I'hypertonie oculghes ou moins précoce. Le traitement du
glaucome congénital ne peut étre que chirurgi@lirditement meédical peut étre nécessaire
lorsqu'une chirurgie n'est pas possible ou treguée ou comme traitement d'appoint avant ou
apres la chirurgie [102].

Malgré les progres de la microchirurgie et la ntudte de techniques chirurgicales proposées de
plus en plus améliorées, le glaucome congénitaledeenun grand pourvoyeur de cécité en
Algérie [3, 103].

Notre but est de diagnostiquer et de traiter aps8cocement que possible le glaucome
congénital et de prendre en charge soigneuseraettilifopie par une équipe d'orthoptistes.
Nous avons mené une étude sur 92 enfants présdotatun glaucome congénital primitif
classique, un premier groupe (A) de 46 enfants reéfi@é d'une trabéculectomie perforante
comme traitement chirurgical en premiere intenti®,2004 & 2008 et un deuxiéme groupe (B)
de 46 enfants a bénéficié d'une trabéculectomiermxtnon perforante (sclérectomie profonde
non perforante) en premiére intention, de 20091220

Notre objectif principal est de déterminer I'appdet la sclérectomie profonde non perforante
dans le traitement du glaucome congénital princiaksique par rapport a la trabéculectomie
perforante et proposer une stratégie de prise amyelet surveillance du glaucome congeénital.
Les résultats de notre étude ont montré que laPSétitient le méme succes pressionnel que la
trabéculectomie perforante avec moins de complinatipostopératoire, par ailleurs le suivi
postopératoire des deux séries étudiées montréréind'un protocole de surveillance et de prise

en charge des enfants glaucomateux dans notrenrégio

1. Caractéristiques épidémiologiques et Socio-démaghiques

1.1. Incidence :donner l'incidence précise du glaucome congéegiline tache trés difficile a
réaliser [104]. Les publications a ce sujet estimegtte incidence a partir des populations
d'enfants en instituts de malvoyants, ce qui esbrimect sans doute, car de nombreux enfants
sont guéris de leur glaucome congénital sans déguasuelles [1, 2, 5, 35, 105, 106]. Selon une
étude australienne monocentrique concernant Kietafictoria, I'incidence est estimée a 1/30000
naissances. Une étude Slovaque avance une incidEndd22 200 dans la population non
tzigane (contre 1/1 250 dans la population tzigaeejui — déja en 1989 — orientait vers un trait
génétique certain [5].

Dufier J.L en France, estime cette incidence a®Q00 naissances, soit 41 cas par an Si on

rapporte cela aux 834 000 naissances de 2008 ane-ra
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En Arabie Saoudite, elle est de 1/2 500 naissances.

En Algérie, cette incidence n'est pas encore con@hemri N, dans son travail de these mené
entre Janvier 1996 et Décembre 2001, rapportetiamde recrutement annuel en moyenne de
25 nouveau cas /an au CHU de Mustapha Bacha.

Pour nos populations d'études, on a recruté 92eaglaucome congénital primitif classique
durant la période allant de Janvier 2004 a déce2®i@, de ce fait notre recrutement est de 10

nouveaux cas / an en moyenne. En Tunisie il eébd®wuveau cas / an [3].

1.2. Age de découverte on a pris comme age de découverte; I'age au moteecdnfirmation

du diagnostic par un examen sous masque de flumtiage moyen est respectivement de 06 et
07 mois pour le groupe A et B.

Pour les deux séries, le glaucome congénital éstept des la naissance dans 23.91 % des cas,
soit 1/4 des cas et apparait au cours de la prerai@rée de la vie dans 80.44 %.

Ces taux avoisinent ceux publiés par Dufier J.Intdb'3 des cas de glaucome congénital sont
présents dés la naissance et 80 % apparaissent tupgemiere année [1, 31]. Ce taux est de 89
% en Tunisie. Pour Ghemri N., au CHU Mustapha Badlest de 70 % [3].

1.3. Sexe Pour notre étude, il n'ya pas de prédominance ufineccomme c'est décrit dans la
littérature. Dans le groupe A, le sex-ratio esDdE® (soit 02 filles pour un garcon) ce chiffre se
rapproche de celui d'une étude Tunisienne, quiadepe taux de 65 % de filles [3]. Pour notre
deuxieme série (B), le sex-ratio est de 1.

Pour Ghemri N., dans sa série d'étude, la prédarogast nettement masculine; le sex-ratio est
respectivement de 02 et 04 pour le groupel etrdepg 02, cette prédominance se trouve
essentiellement dans les cas sporadiques [3, 4, 107

Pour notre série, pour les cas sporadiques, topriéance est toujours féminine pour le groupe
A (sex-ratio= 0,55), tandis que pour le groupe Bdg-ratio se rapproche de 1 (0,95).
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1.4. Caractéres héréditaires

1.4.1. Cas familiaux :on a pris comme cas familiaux, tous les cas otailuge notion de
glaucome congénital dans la fratrie ou chez lesiosu les parents de nos patients sont tous
indemnes.

Pour le groupe A, on a constaté un taux de 32.68e%as familiaux dont 26.1 % de cas
similaires dans la fratrie et 06.50 % de cas simachez les cousins. Pour le groupe B, 15.22 %
de cas familiaux, avec 10.90 % de cas similairesdariratrie et 06.50 % de cas similaire chez
les cousins. Le taux de cas familiaux de la sérgstBnférieur a celui de la série A, cela pourrait
étre expliqué par la primiparité de plus des 28 fdeilles pour le groupe B.

Pour notre étude (les deux groupes), le taux desacailiaux (23.92 %) proche de celui rapporté
par Nacef L. qui est de 28.5 % [3, 108]. Il estiées % pour la série de Ghemri [3], de 17.3 %
pour Briard [20] et 11.5 % pour Gencik [109].

Dans les différentes publications, le taux des feasiliaux varie de 12 a 40 % selon les

habitudes socioculturelles [3].

1.4.2. ConsanguinitéPour notre étude, la consanguinité est présente @&BA5 % des cas, elle
est de 63 % pour le groupe A et 69.60 % pour legedB. Ce taux se rapproche de celui d'une
étude Turque (66,6 %) [3]. Dans la littérature dext est variable selon les populations et les
séries d'études, on le trouve a 68,75 % pour urdeéaoudienne [73, 110], 87 % pour une série
Tunisienne [108], 49 % pour une série Palestinidthth&] et & 45 % pour la série de Ghemri N.
en Algeérie [3].

Chez les cas familiaux, on a trouvé la notion deseoguinité présente dans 73,33 % pour le
groupe A et 100 % pour le groupe B, ces taux déranhte mode de transmission dans nos deux

séries d'études.

1.4.3. Mode de transmissionlLes différents taux des cas familiaux (principaleties cas
similaires dans la fratrie), la consanguinité rékepour les deux groupes d'études et I'absence
des stigmates de la maladie chez les parents iomtlaymode de transmission du glaucome
congeénital primitif dans notre étude est esseptigdint autosomal récessif. C'est de ce fait qu'il a

éte préciseé la notion de "classique” ou "isolégthwcome congénital primitif [112, 113].
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2. Caractéristiques cliniques

2.1. Latéralité : pour les deux séries de notre étude, la bilatérabt trouvée dans 80.4 % des
cas, ce qui est conforme avec la littérature [5, 31, 35, 108, 114].

Pour Ghemri N., elle est de 66 % [3, 4].

2.2. Signes d'appel On a relevé que le signe d'appel le plus rencasiréa mégalocornée a un
taux de 26.08 % (pour le groupe A, elle est de 30det de 21.73 % pour le groupe B). Ce taux
se rapproche de celui noté par Ghemri N. (33 %).

Dans la littérature, la photophobie avec larmoieinetair et blépharospasme constitue le premier
signe d'appel [1, 31, 35].

On peut expliquer cette différence de la natur@mdmier signe d'appel, par le retard diagnostic
qui est due principalement au retard de consultajeécialisée dans nos séries.

Pour notre étude les autres signes révélateurspsésents a des taux variables; le larmoiement
clair dans 23.91 %, la photophobie dans 21.73 %ujdtalmie dans 19.56 %, I'cedeme cornéen
dans 17.38 % et le nystagmus dans 02.17 %.

2.3. Délai moyen entre le diagnostic et la prise aeharge chirurgicale : Dans la littérature, le
traitement du glaucome congénital est urgent; sat@liagnostic établi, la chirurgie s'impose en
méme temps [1, 5, 31, 35]
Dans notre étude, pour la série A; le délai moydnrede diagnostic et l'intervention chirurgicale
a été de 19,13 jours, ce qui est considéré commnte Rour la série B, le délai est toujours
considéré comme lent, mais il est réduit a 10, L¥sjo
Cette lenteur est due a plusieurs contraintessat d'ordre technique et socioculturelle, apres
la confirmation diagnostic:

» Le temps allongé pour la réalisation du bilan pétamire et des explorations dans le

cadre de la recherche de malformations congénijtales

» Décision tardive des parents pour émettre leuraxaesnent.
3. Données de I'examen préopératoire

3.1. Diametre cornéen :Dans notre étude, le diamétre cornéen horizontglemest de 13.29

mm (pour le groupe A, il est de 13.56 mm et de 28a0n pour le groupe B).
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Dans la littérature [115, 116], le diametre corndmmizontal normal est de 09.5 mm a la
naissance; 10.5 mm a 06 mois; 11,5 mm a 0lan;125%mm a 03 ans. Un diametre dépassant
ces valeurs de 01 a 02 mm est anormal [1, 5, 311138.

Pour notre série, la moyenne d'age est de 06 ndisAlcet ge pour des enfants normaux le
diamétre doit étre de 10.5 mm, mais dans notre,sédépasse la valeur normale de 2.79 mm.
Ghemri, rapporte un diametre moyen de 14.62 mmeasiEr rapporte un diametre de 13.1 mm
[118].

Le diamétre cornéen moyen dans notre série esB.@ Inm qui signifie que la maladie a déja
évoluée.

3.2. Etat de la cornée L'cedeme de la cornée a été noté dans 80.02 %ad€81X;70 % pour le
groupe A et 78.35 % pour le groupe B). Ce taux smei celui publié par Mili Boussen I. en
Tunisie (81 %) [119]. Il est de 70 % pour Sekkata@. Maroc [64] et de 93 % pour une étude
menée par I'équipe de Dufier, publiée par RocherOFrance [120]. En Algérie il est de 66 %
pour la série de Ghemri N. [3].

Notre taux de 80.02 % d'cedéme cornéen, refletévérise des cas avant leur prise en charge

chirurgicale et limite les choix des techniqueswigicales.

3.3. Vergetures : Les vergetures sont considérées comme un signeograimonique
lorsqu’elles sont associées a une meégalocornée. mmre étude on a observé 38.55 % de cas
présentant des vergetures pour le groupe A et¥2pour le groupe B. Cette différence entre
les deux groupes est due probablement aux corndieprésentent un cedeme rendant les
vergetures non visibles.

L’équipe de Mermoud, dans un travail publié pardien) rapporte le taux de 31.4 % [118].

La publication de Roche O. rapporte un taux de 41260].

Ces vergetures sont pourvoyeuses d'astigmatismméguliers, compromettant la fonction

visuelle, qui est déja affectée par l'opacificatonnéenne.

3.4. Profondeur de la chambre antérieure :Dans la littérature, la chambre antérieure est
décrite comme anormalement profonde [1, 5, 31, Bahs notre étude on a relevé un taux de
71.66 % de chambres antérieures profondes (67,486 le groupe A et 75.85 % pour le
groupe B). Pour Ghemri N. le taux a été de 100 %.

Une chambre antérieure profonde, avec une baseislétirée et amincie, augmente le risque de
déplacement du cristallin.
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3.5. Pression intraoculaire :La pression intraoculaire moyenne dans notre étstiele 22.78
mm Hg (dans la série A, elle est de 25,02 mm Hdee20,55 mm Hg pour la série B). Pour la
série de Ghemri, elle est de 32.66 mm Hg.

Une étude tunisienne (Marrakchi S.) qui a porté5tueux rapporte une PIO moyenne de 28
mm Hg [58]. Une autre étude marocaine (Sekkat arjgmt sur 105 yeux note une PIO > 30 mm
Hg dans 70 % des cas [64].

Pour la série de Roche (France), portant sur 48 geud7 patients, la PIO moyenne est de 18.8
mm Hg [120, 121].

Deux autres études; une Belge (Detry-Morel M.) 'atitte Allemande (Diestelhorst M.)
rapportent des PIO respective de 30.3 mm Hg etrd&3Hg [68, 70].

La PIO moyenne dans notre étude est de 22.78 mneldgest presque six fois plus que la
normale, dont I'age moyen est de 06 mois 1/2. Agetla PIO sous narcose doit étre d'environs
06 mm Hg pour les enfants qui ne présentent patadieome congénital.

3.6. Accessibilité du F.O et rapport C/D :ll nous a été possible d'accéder au F.O que dans
43.35 % des cas (28,91 % pour le groupe A et 57@6e6 le groupe B), ce qui a fait noter un
rapport C/D moyen de 0.59 (pour la série A, ildes0,64 et de 0,54 pour la série B). Ce rapport
est considéré comme pathologique évolué.

Notre taux de F.O accessible, se rapproche de @gporté par Ghemri (41,3 %). Pour I'étude
de I'équipe de Dufier (2007) la mesure du C/D apéssible dans 34 yeux des 43 yeux de la
série (soit 79,06 %). Ghemri, a noté un C/D > @iisd47 % des cas. Ce rapport>e&t8 dans

50 % des cas dans I'étude tunisienne de Mili Boukgg et de 0,68 pour Roche O. [120].

Notre rapport C/D moyen, se rapproche de celui aygoBmi NH (Egypte) publié en Décembre
2012 sur une série de 20 yeux, ayant un C/D de[@ZB5 123].

Nous avons noté dans notre étude, un taux de 38.@3excavations pathologiques évoluées
(C/D > 0,5), 64.71 % pour le groupe A et 42.55 %imple groupe B. Ce qui met en réserve le

pronostic fonctionnel de nos patients.

3.7. Echobiométrie :Pour le groupe B (83 yeux), on a relevé, une longagiale moyenne de
22.38 mm et une longueur de la cavité vitréennel®l®2 mm. Ces valeurs correspondent
normalement a des enfants qui ont un age de 1Osaefw) I'évolution normale des longueurs
axiales établie par Gernet et Hollwich [3], en satlque nos deux populations d'études ont une
moyenne d'age de 06 mois 1/2.
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Ghemri a rapporté dans sa série d'étude, compori@@t patients ayant bénéficiés
d'échobiométrie une LA de 27 mm, (1,5 % pour Iefareis de moins de 01 an et 12 % pour les
enfants de moins de 03 ans).

L'équipe de Dufier, dans I'étude publiée par Rocapporte une longueur axiale moyenne de
20.8 mm pour 43 yeux de 27 patients présentantautgme congénital primitif [120, 124].
Bayoumi NH note une moyenne, proche de la ndg@2d49 mm [122, 125].

Cet axe antéropostérieur tres allongé qui a cononsérjuence une myopie axile, I'opacification
cornéenne, les vergetures pourvoyeuses d'astignegtigréguliers et I'excavation de la papille
optique pathologique compromettent la fonction eiude I'enfant. Ce qui nous a incités a

confier ces enfants aux orthoptistes, au lendendaiheurs prises en charge chirurgicale.

3.8. Angle irido-cornéen :L'examen de l'angle irido-cornéen a été pratiqupeonpératoire, il
n'a pas été possible dans tous les cas a causedtarie cornéen.
Dans les cas ou I'AIC a été explorable; on n'atpas/é de goniodysgénésies [126]. Ghemri

rapporte dans sa série, un taux de plus de 70 %eded AIC normaux [3].

4. Vices de réfraction

Dans notre série B, le principal vice de réfractietrouvé est la myopie (100 % des cas) avec
une moyenne de 5.85 D dont 45 % des cas ont unpieny® D.

Le deuxieme vice, est l'astigmatisme (93,61 %) avecmoyenne de 3.14 D. dont 70 % des cas
ont un astigmatisme > 2 D.

Le troisieme vice, est I'anisométropie retrouvérsdés.60 %.

Ghemri a rapporté un taux de 90 % de myopie, @u80 % d'astigmatisme > 2 D et 68 % de
déviation oculaire [3]. Cette derniere constatatipourrait étre I'équivalent du taux de
I'anisométropie dans notre étude (76,60 %).

Dans une autre étude rétrospective allemandesr{fahts), publié par Thomas S. et al. [127], le
taux de la myopie est de 60 % et 1/4 de I'ensedddeenfants examinés ont un astigmatisme
>2D.

Les différentes publications ont rapportés des tauiables élevés d’amétropies [1, 5, 31, 35,
124, 128-130]. Faute de prise en charge précoclé&fuate de ces vices de réfraction, la

fonction visuelle de I'enfant est sérieusement comgse [131, 132].
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Dans notre étude (série B), en plus des causesiqugs de I'amblyopie s'ajoutent les causes
fonctionnelles; la myopie, I'astigmatisme et kamnétropie. L'association de I'ensemble de ces

eléments, rend le pronostic visuel de ces enfamfduts en plus réserve.

5. Données de I'examen postopératoire

5.1. Diametre cornéen Dans notre étude le diamétre cornéen horizontalema@yOl1 an est de
13.85 mm (pour le groupe A, il est de 13,98 mmairgde groupe B, il est de 13,73 mm). La
différence est statistiguement significative efgreréopératoire et le postopératoire pour chacun
des deux groupes (pour la série A, p < 0.03 et [@osérie B, p < 16), mais on a considéré que
le diametre cornéen est resté stable, car aprésumee d'évolution postopératoire il n'y avait
gue 0.56 mm de plus (0,42 mm pour le groupe A&t &ym pour le groupe B).

Notre constat est comparable avec celui de Bayeumetry-Morel, dont ils ont respectivement
observé; 0.2 mm et 0.4 mm de plus [68, 122] ; Feeugiant & lui n’a noté que 0.1 mm [118].

Nos résultats de la SPNP sont comparables avecdeelaxtrabéculectomie perforante, rapportés
par la littérature [5, 35, 64, 73, 106, 108, 1156,1119, 122], concernant la stabilisation du
diametre cornéen en cas de succes opératoiregnaigrlégere augmentation.

5.2. Etat de la cornée Pour notre série A, le taux de cornées claire$ arDen postopératoire
est de 67.61 % comparativement a celui du préapéeatavec une différence statistique
significative (p < 1d). Pour la série B, le taux est de 84.28 % avecdiffiérence statistique
significative (p < 10).

Ces résultats montrent I'efficacité des deux tepies sur I'état de la transparence cornéenne,
mais on a observé une efficacité meilleure powgrteipe opéré par SPNP, avec une différence
statistique significative entre les deux technigyees 0,01).

Nos taux se rapprochent de ceux notés par Gherffi; an, elle a rapporté le taux de 85 % de
cornées claires pour son groupe 1 (opéré par tnddtomie perforante sans antimitotiques) et
81 % de cornées claires pour son groupe 2 (opértgiseculectomie perforante avec utilisation
d'antimitotiques).

Detry-Morel rapporte le taux de 71,05 % d'éclagemment cornéen aprés 12 mois d'évolution

postopératoire, pour une série de 38 yeux opérésgieeculectomie perforante [68, 133, 134].
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5.3. Vergetures :Pour notre étude, le taux de vergeture présentradi® en postopératoire, est
de 43.96 % (pour le groupe A, il est de 45.07 Ybaetr le groupe B, il est de 42.86 %), ce taux
est proche de celui noté en préopératoire, ce gjusanforme avec I'étude de Feusier, dont il a
noté un taux de vergetures similaire entre le pegaipire et a 12 mois en postopératoire (31,4
%) [118].

5.4. Pression intraoculaire :Pour notre étude, on a considéré comme succe®Ine 15 mm

Hg a 12 mois en postopératoire, avec ou sans rtraite médical d'appoint et aprés une seule
intervention chirurgicale ou plus. Notre définitioln succés vise a pouvoir se comparer avec
d'autres publications [58, 64, 73, 100, 106, 1&5-137], car la PIO cible n'est pas toujours de
15 mm Hg, certains auteurs prennent 14 mm Hgiréad6 mm Hg et 21 mm Hg, d’'une part, il
n'est pas toujours précisé si ce résultat pressiast associé a un traitement médical ou non et
d'autre part la durée du suivi n'est pas toujaudgjuée.

Pour notre série A, a un mois postopératoire, en 20 % de succes et a 12 mois, on a eu 60 %
de succeés. Par contre pour notre série B, le siéca@smois postopératoire a été de 45 % et a 12
mois de 80 %. La comparaison entre ces deux résultantre une différence statistique
significative (p<0,01) en faveur de la SPNP quirguglus rapidement. Néanmoins les taux
atteints par les deux techniques démontrent efficacités.

Nos résultats sont comparables avec ceux de é@ualitire, dont plusieurs séries d'études ont
montré l'efficacité de la trabéculectomie perfoeantGhemri pour son®l groupe rapporte un
taux de succes de 76 % a 01 an [3], Detry-Moreboae un taux de 71 % (PO cible 16 mm
Hg) pour une série de 36 yeux opérés par trabé&ouaée perforante [68], Tchabi au Benin
rapporte le taux de 65.2 % pour une série de 48 gparés par trabéculectomie perforante dont
23 yeux ayant un suivi de 01 an [106], pour Naeefaux est de 64.5 % pour sa série de 112
yeux [108], Dascotte rapporte 74 % de succeés diaalret 23 % de reprise chirurgicale pour la
trabéculectomie contre 58 % pour la goniotomie [1Bbur Harms le succes est de 100 % pour
les glaucomes congénitaux non compliqués et 56 86 lps autres [138, 139], Francois a obtenu
91 % de stabilisation tonométrique [140], Marrakgour une PIO de 14 mm Hg, rapporte un
taux de succes de 75.5 % [58], Sekkat pour lualecta été de 48 % [64], pour Debnath en
Arabie Saoudite, le taux est 54 % et pour Turaghequie le succés a été de 84,1 % lerbis

et 76 % pour un suivi minimum de 03 ans [136].
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Par ailleurs notre résultat pour la SPNP (80 % whxés) est comparable a celui publié par
Roche (93 %) pour son groupe opéré par une trab&onhie externe non perforante (SPNP)
[120] et pour la série de Denis de 30 yeux présenta glaucome congénital primitif classique

opérés par SPNP avec utilisation d’antimétaboliiesit elle rapporte le taux de succés de 94.5
% pour une PI& 16 mm Hg.

Par ces différents taux de succes présentes, on@euire que notre groupe B (opéré par SPNP)
présente un succés comparable a celui des diffémrteurs ayant utilisé la trabéculectomie
perforante et a ceux de Roche et Denis [100, 4g&it utilisé la SPNP.

6. Complications

Les complications de la trabéculectomie perfordok@ssique) sont connues, rapportées dans
plusieurs publications [1, 3, 5, 31, 35, 73, 1282,1137, 141], par contre celles dues a SPNP
restent a élucider, peu de travaux leurs ont giéamés [142-145].

Notre objectif principal est de montrer I'apport ldeSPNP dans le traitement du glaucome
congénital primitif classique comme choix de pramigtention. Nous avons procédé par la
comparaison des différences sur le plan de conmjitaet I'équivalence sur le plan de résultats
postopératoire de la SPNP a celles de la technajieirgicale de référence qui est la
trabéculectomie perforante.

Pour notre premiére série "A"; opérée par une taleétomie perforante, on a noté 15.64 % du
total des yeux qui ont eu des complications peripé&e et postopératoire.

En peropératoire; 01.20 % d'hyphéma et 06.02 %utisle vitre.

En postopératoire précoce; 01.20 % d'hyphéma, (02.4llathalamie et 04.82 % de décollement
choroidien.

En postopératoire tardif; 04.82 % de cataracte2®@% de décollement de rétine, 07.22 % de
synéchie irido-cristallinienne et 02.40 % de phaydil globe oculaire.

Ghemri rapporte pour sa série de 179 yeux dgrbupe (opéré par trabéculectomie perforante
sans antimitotique) des taux de complications corsuite

06 % d'hyphéma, 08 % d'athalamie, 02 % de décotiemizoroidien; 02.35 % de cataracte et
1.14 % de décollement de rétine [3].

Pour une étude Saoudienne menée par Debnath[7&pplorte; 03.33 % d'hyphéma, 10 %
d'issue de vitré, 03.33 % d'athalamie, 06.66 %yuechie postérieure, 03.33 % de cataracte et
03.33 % d'endophtalmie.
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Une autre étude belge (Detry-Morel) [68], rappo2&;73 % d'hyphéma (minime), 02.17 %
d'issue de vitré, 04.34 % d'athalamie et 04.34 %édellement choroidien.

A la lumiére de nos taux de complications de laes@r(opérée par trabéculectomie perforante)
et des différentes études publiées, on constatevamabilité d'une série a l'autre, qui pourrait
avoir comme explication; I'état anatomique des yapBrés et les conditions chirurgicales. Mais
malgré cette variabilité, les mémes complicaticog slécrites a chaque moment.

Par contre pour notre deuxieme série "B"; opéréetnadéculectomie externe non perforante
(SPNP), on n'a noté aucune complication peropé&eatai postopératoire.

Les résultats de notre étude concernant les coatiolits, se rapprochent de ceux de I'équipe de
Dufier et publiés par Roche. Cette étude compd@tgetix de 27 patients, dont 13 ont été opérés
par trabéculectomie perforante (c'est une converdela SPNP pour différentes raisons) et 30
yeux par SPNP, il n'a noté aucune complication peutdernier groupe par contre il a décrit des
complications parmi les 13 yeux opérés par tralgdtoimie perforante; 02 hyphéma, 02
athalamie, 02 décollement choroidien et un décdtdrde rétine [120, 146].

Une autre étude publiée en 2008 par Denis a MBg€itance) ayant opéré 30 yeux présentant
un glaucome congénital primitif classique, par 8PNa observé aucune complication [100].
Feusier a Lausanne (Suisse), en 2009, dans sagséraeporté sur 35 yeux de 28 patients dont
60.7 % avait un glaucome congénital primitif clges, ayant utilisé une combinaison de
sclérectomie profonde non perforante avec trabétrtde en premiere intention a noté 8,6 %

de complications [118].
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Tableau 21 : Tableau comparatif

Complications-

Age de N . Taux de Succes
s L Nombre . Sexe | Consanguinité | Technique . ; per et post-
Série d’étude Période , découverte : I cornées pressionnel ] )
d'yeux (n) . ratio (%) chirurgicale . opératoires
(mois) claires (%) (%) (%)

Notre série A | 2004-2008 83 6,01 0,49 63 T.P simple 67,61 60 15,64
Notre série B | 2009-2012 83 7,40 1 69,6 SPNP 84,28 80 0,00
Ghemri. CHU | 1996-1998 179 1,89 T.P simple 85 76 20,29
Mustapha. 12,50 45 T
Al 1999-2000 82 4 o 81 85 20,99
Nacef. Tunisie | 1983-1991 112 - 0,62 87 T.P simple - 64,50 rares

Mai 1975- o .
Sekkat. Maroc Fév 1983 105 70% < 2 ans 1 - T.P simple - 75,50 -

. .| Jan 1994- .
Tchabi. Benin Dec 2003 43 8,10 1,70 16 T.P simple - 65,20 34,88
Bayoumi T.T + MMC 100 Rares
: 2012 20 5,85 2,33 - T.T + SP. -

Egypt NP + MMC 100 Rares
Debnath. Jan 1981- 30 TP simple 54 30
Arabie Avr 1988 - - 68,75 -
Saoudite 31 T.T.M 67 35,48
Roch. France Nov 1998- 30 3.70 i i SP!\IP ) 93 0,00

Juin 2001 13 T.P simple - 53,84

. Juin 2001-

Denis. France Mai 2005 37 - - - SPNP + 5FU - 94,50 0,00
DEIAI@EL | oy 46 4.9 2,25 i T.P simple 71,05 71 32,58
Belgique

* . Exclusivement Hyphéma..P : Trabéculectomie perforanf€.T.M : TrabéculotomieT.T : Trabéculo-trabéculectomi8PNP: Sclérectomie profonde
non perforante.
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7. Les limites de notre étude

v On n‘avait pas les mémes conditions de travail.n@®st qu’'a partir de Janvier 2009
gu’'on a pu avoir un réfractomeétre portable et umodmmetre couplé (mode A et B), ce
qui a fait que seulement le groupe B a bénéfi@el’dtude de la réfraction par
autoréfactométrie et I'échobiométrie, sans granflagnce sur nos résultats

v' Au début de la préparation du protocole de I'étuale avait prévu une étude génétique
des cas diagnostiqués, mais vu le manque de cedéw@i®#s pour ces explorations
génétiques et la difficulté de la procédure poteatfier ces examens a I'étranger, nous

ont amené a différer ces investigations et leenretians nos perspectives.

8. La stratégie de prise en charge et recommandatie
A la lumiére des résultats obtenus et des limitesatre étude, des constats ont été relevés
qui nous ont permis de proposer une stratégigride en charge du glaucome congénital

primitif classiqgue composée des actions suivantes :

8.1. Conseil génétiqgue Dans notre série d’étude on a noté 66 .15 % desleglaucome

congénital primitif qui ont des parents consanguit@u la nécessité d’'un conseil génétique.
On propose de considérer la famille consanguinataya premier enfant glaucomateux, une
famille a risque et doit étre informé et sensiBiis pour effectuer un examen

ophtalmologique précoce des la prochaine naissance.

8.2. Création de centres de référence pour I'Ophtaiopédiatrie : On a noté un retard
diagnostic dans notre série avec un age moyen dad$ 1/2 (80.02 % de cornées non
transparentes, 53.63 % d’excavation papillaire gdatfique évoluée, 13.10 mm de diamétre
cornéen et 22.38 mm de longueur axiale). Ce retsirgrobablement di a I'éloignement des
familles et la méconnaissance du personnel conceeadement 06.5 % de nos cas nous ont
été orientés par les sages femmes ; 02.2 % panddgcins généralistes et 05.4 % par les
pédiatres. De ce fait, nous proposons la création centre spécialisé dans chaque région

sanitaire.
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8.3. Prise en charge chirurgicale urgente Pour notre série d’étude, la prise en charge
chirurgicale de nos cas a été relativement tardivke65 jours (19,13 Jrs pour le groupe A et
10,17 Jrs pour le groupe B). Ce retard est di ipahement a des contraintes anesthésiques
et au retard de prise de décision des parents.

Nous proposons de réduire ce délai a 48 heures@uena 24 heures en considérant le

glaucome congénital comme une urgence chirurgégliévalente a une péritonite.

8.4. Suivi postopératoire précoce Le suivi postopératoire immédiat se fait en diaveil.
Dans notre étude, nous n'avons pas observé degeimemt des parametres contrélés apres
le cinquiéme jour, qui sont ; le tonus oculairepalpé bidigital, I'état de la conjonctive, la
profondeur de la chambre antérieure et le fondadé & I'ophtalmoscope, nous proposons
alors une durée d’hospitalisation postopératoireide jours,

L’enfant est mis sortant le cinquieme jour avemime traitement médical qui a été prescrit
le premier jour postopératoire ; un antibiotique aallyre (durée de 15 jours), un anti-
inflammatoire stéroidien en collyre et en pommaderde 30 jours) et un anti-
inflammatoire non stéroidien par voie généralersébme (durée 07 jours)

Le premier R.D.V de contrdle sous fluothane est éixun mois apres l'acte chirurgical.

8.5. Suivi postopératoire tardif : Dansnotre étude, nous avons noté une chute remarquable

de PIO le premier mois (09 a 10 mm Hg), mais paulte on a remarqué des remontés de la

PIO & 02 mois, & 06 mois et a 12 mois. A la lumideeces données nous proposons un

protocole de contrdle comme suit :

v' L’examen de I'enfant se fait sous narcose (fluotf)ajusqu’a un age ou I'enfant permet
un examen complet en état d’éveil (> 03 ans) ;

v" Une périodicité de contrdle de 01, 02, 03, 06, 092emois postopératoire la premiere
année, puis deux fois par an la deuxieme et trosiannée postopératoire. Ces délais
sont révisés a chaque fois que I'enfant présergsigaes d’'échecs ;

v' Les parameétres controlés (voir annexe) sont le éli@rcornéen horizontal, I'état de la
transparence cornéenne, la présence de vergefargsofondeur de la chambre
antérieure, la pupille, Tliris, le cristallin, laI®, le F.O, I'échobiométrie et

'autoréfractomeétrie.
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8.6. Arbre décisionnel :au terme de chaque contrdle, découlent plusiewrsledigures de

décision par rapport a la PIO;

v' Si PIO< 15 mm Hg, on garde I'enfant sans traitement hypietmt et on le reconvoque
pour son prochain contréle ;

v" Si PIO > 15<20 mm Hg, on prescrit un hypotonisant (analoguageostaglandine) et
on reconvoque I'enfant pour un contrdle dans unsmmiéme si son prochain contréle
devrait se dérouler dans 03 ou 06 mois. Si apranais la PIO reste > 15 mm Hg, on
rajoute un inhibiteur de I'anhydrase carboniquemtle programme pour une reprise
chirurgicale, puis on reprend le méme protocolsuie.

v' Si PIO> 20 mm Hg, on prescrit une bithérapie (ual@gue de la prostaglandine et un
inhibiteur de I'anhydrase carbonique), mais on dlegpamme systématiquement pour

une reprise chirurgicale, puis on repend le mgraocole de suivi.

8.7. Prise en charge orthoptique :On a notédans notre série d’étude, 20 % de cas
unilatéraux de GCP, 100 % de myopie, 93,6 % d'asitgsme et 76,6 % d’anisométropie,
ce qui représente des causes potentielles de Napibl fonctionnelle , auxquelles vient
s’ajouter les autres causes organiques (80,02 %ediae cornéen et 78,66 % d’excavation
pathologique). De ce fait, nous proposons, desoidirecnation du diagnostic de GCP, la
mise en contact de la famille avec une équipe libmtistes et juste apres la chirurgie,

I'enfant sera pris en charge par cette équipe.

9. Perspectives

9.1. Etude de I'incidence des glaucomes congénitaukRar la mise en place d’un dispositif
de surveillance continu et exhaustif des cas @dlige glaucome congénital au niveau de
notre wilaya par la mise en place d'un registre geghologies ophtalmologiques
congénitales a I'instar des registres de cancessemiplace dans plusieurs wilayas du pays,

chefs lieux de centres hospitalo-universitaires.

9.2. Etude génétique :L'importance des incidencesu GCP au Maghreb et au Moyen
Orient par rapport aux pays occidentaux, nouscaém d’intégrer I'étude génétique dans
notre protocole d’étude, mais malheureusement naw®ns pas pu la réaliser par manque

de centres dédiés pour ce type d’exploration.
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Discussion

Nos résultats démontrent I'importance de la congiaitg et des cas familiaux dans notre
région d’ou l'intérét encore une fois d’élucides l@spects génétiques liés a cette pathologie.
Nous envisageons alors d'initier ce projet dans aetivités du laboratoire de recherche de

gestion de risques recemment agrée au niveau tefaoulté.

9.3. Greffe de cornée malgré le succes pressionnel estimé a 70 % (@sud2 groupes) ;
toute fois, nous avons noté un taux de 24,05 %od&es non transparentes, rendant le F.O
non accessible et par conséquent constitue une ciasblyopie organique. La solution
unique pour ces enfants est la greffe de cornée.

Nous envisageons d’instaurer cette activité defgrdins notre service dés que le plateau

technique le permettra.
9.4. Formation du personnel médical et paramédicalpar des journées de sensibilisations

et des séminaires sur la pathologie ophtalmologoqurgénitale, touchant principalement les
pédiatres, les gynéco-obstétriciens, les médeénérglistes et les sages femmes.
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Conclusion

Le glaucome congénital est a la fois une maladismetymptéome. Des 1869, il a été identifie
comme une cause probable de la triade caractémstiqarmoiement, photophobie et

blépharospasme [118].

Le glaucome congénital primitif représente 50 &4 @es glaucomes congénitaux [29], le
reste est représenté par les glaucomes congérstaondaires. Il est rare dans les pays
occidentaux, ou son incidence est de 01 cas pouwr 20 000 naissances, par contre il ne
'est pas au Moyen Orient et au Maghreb, dontcidence est de 01 cas pour 2 500

naissances en Arabie Saoudite.

En Algérie bien que les chiffres ne sont pas encomaus, le glaucome congénital constitue

la premiére cause de cécité de I'enfant scolaass tes écoles des malvoyants.

Au cours de ces derniéres années beaucoup de progrété réalisés sur les plans de la
thérapie médicale d’appoint (nouvelles moléculegotynisantes) et de la microchirurgie

(techniques chirurgicales améliorées).

Par notre travail, on a voulu s'intégrer dans ceatimamique en montrant I'apport
de la sclérectomie profonde non perforante «tnabétomie externe non
perforante » dans le traitement du glaucome cotgjéprimitif classique. Ce choix
a été pris apres une étude des autres techniquesgatales actuelles (goniotomie,
trabéculotomie, trabéculo-trabéculectomie, tralestomie) qui se rencontrent
avec des taux de succeés pressionnel équivalenguletles sont pratiquées par des
ophtalmologistes  expérimentés en  ophtalmopédiatrig20]. Cependant la
goniotomie et la trabéculotomie chacune respect&rgmne peut pas étre effectué
en toute sécurité en présence d'un cedeme corné®b4 (36 des cas dans notre

étude ont un cedéme cornéen suffisant pour empkctisualisation du F.O).

Nous avons évalué la sclérectomie profonde noroperfe comme technique chirurgicale
de premiére intention par rapport a la trabécuraserforante en comparant une série de
46 enfants (83 yeux) opérés par une trabéculectqaiforante de Janvier 2004 au
Décembre 2008, avec une deuxieme série de 46 sr(B®ityeux) opérés par une SPNP de
Janvier 2009 au Décembre 2012, nos principauxresitd’évaluation de cette technique, ce

sont le résultat pressionnel et I'étude des coraptios.
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Conclusion

Par un protocole de suivi bien défini, on a pu me#in évidence nos résultats, qui ont
montrés une absence totale de complications pexrtmias et postopératoires, ainsi un
succes pressionnel de 80 % a 12 mois postopéraimire la SPNP.

Auparavant la SPNP était considérée comme une quoeésecondaire pour les cas de
glaucome congénital dont les autres techniquegdmiués [120], il nous semble que c’est
une technique intéressante dans l'arsenal théligpeutiu glaucome congénital qui doit étre
indiqué en premiere intention.

La SPNP permet dobtenir des résultats pressiongatsfaisants, au besoin avec un
traitement médical associé, tout en respectant Itdbeg oculaire et en évitant les
complications. C’est une technique reproductiblefétace qui comme toute les techniques

filtrantes, doit étre réalisée le plus tot posspmer avoir le maximum d’efficacité [100].

L’équilibre de la pression intraoculaire avec modes complications postopératoires reste
I'élément essentiel afin de préserver un meilleat @ratomique du globe oculaire et la prise
en charge rapide et efficace de l'amblyopie par @ngipe d’orthoptistes, instauré
rapidement, auront une influence directe sur lesp&iences de I'enfant, qu’elles soient
motrices, cognitives ou affective avec des répeious sur ses performances scolaires puis

sur son insertion sociale et professionnelle.
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RESUME

Introduction : Le glaucome congénital est une affection dont tsmpstic est redoutable, le traitement du glaucoomgénital ne
peut étre que chirurgical. Notre objectif est déeddéiner I'apport de la sclérectomie profonde nerfgsante (SPNP) dans le
traitement du glaucome congénital primitif classigd’étudier les aspects cliniques des cas du gteeaongénital primitif pris
en charge au CHU de Batna et de Proposer unegiéat@ prise en charge et de surveillance du gfaaamngénital.

Matériel et méthode :L'étude a porté sur deux populations comportant chacunerd@nts (83 yeux), étaient inclus les enfants
présentant un glaucome congénital primitif confir@gés de 0 a 3 ans) et les sujets présentantaunaghe congénital primitif
non opéré dans l'enfance.

La premiére série d'étude a bénéficié d’'une traleétomie perforante entre Janvier 2004 et Décer2bf8, la deuxieme a
bénéficié d’'une sclérectomie profonde non perfaramitre Janvier 2009 et Décembre 2012.

C’est une étude d’évaluation de la SPNP dansittnent du glaucome congénital primitif classigue en charge au niveau du
service d'Ophtalmologie du CHU Batna, nous avoris ppomme criteres de jugement ; les complicatioasopératoires et
postopératoires, la pression intraoculaire postipée, le taux d'éclaircissement de la cornéestlbilisation du diametre
cornéen, le rapport Cup/Disc de la papille optiguka longueur axiale du globe oculaire et de latéavitréenne.

Résultats : Nos résultats ont été marqués ; par 66.15 % dellésmtonsanguines, de 15.64 % de complications paur
trabéculectomie perforante et 0 % pour la SPNP.

La PIO moyenne a 12 mois en postopératoire esecdspment de 15.18 et 11.57 mm Hg pour la taleétomie perforante et
SPNP.

Discussion :Pour notre étude, 'cedéme de la cornée a été jpirdaes 80.02 % des cas, avoisine celui de Mili Bensl. en
Tunisie (81 %), en Algérie il est de 66 % pourdae de Ghemri N.

Ce taux élevé de cornées opaques, reflete le rétagdostique et la gravité des cas

Pour notre groupe opéré par SPNP nous avons eud@®$cces pressionnel et 84.28 % de cornéessctairgre 60 % de succes
pressionnel et 67.61 % de cornées claires pdualigculectomie perforante.

Conclusion : Le glaucome congénital est a la fois une maladianesymptome, En Algérie bien que les chiffres aet pas
encore connus, le glaucome congénital constitymdeniere cause de cécité de I'enfant scolarisé dsnécoles des malvoyants.
Nos perspectives sont, de mettre en place un digatessurveillance continu et exhaustif des calligés de glaucome congénital
au niveau de notre wilaya, d’élucider les aspeétstiques liés a cette pathologie et d'instauregré&dffe de la cornée de ces
enfants glaucomateux dans notre service.

Mots —Clés : Glaucome congénital primitif classique, Consangéjnirrabéculectomie perforante, Sclérectomie pridonon
perforante, Complications.
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ABSTRACT

Introduction: Congenital glaucoma is a disease with a terribdgyposis; treatment of congenital glaucoma can belgurgical.
The aim of our study is to determine the contrilmutof non-penetrating deep sclerectomy (NPDS) enttkatment of classic
primary congenital glaucoma, to study the cliniaapects of the cases of primary congenital glaucmezed at the University
Hospital of Batna and to suggest a strategy fontaeaging and monitoring of congenital glaucoma.

Materials and methods: The study involved two groups each with 46 chitd(83 eyes), were included children with confirmed
primary congenital glaucoma (aged 0-3 years) abgests with primary congenital glaucoma non opefatechildhood.

The first series of studies received a trabecutagtbetween January 2004 and December 2008, thendegas given a non-
penetrating deep sclerectomy between January 2@®acember 2012.

This is a study to evaluate the NPDS in the treatroéclassic primary congenital glaucoma at thpadement of Ophthalmology
in University Hospital of Batna. We have taken amlpoints; peroperative and postoperative comptiaati postoperative
intraocular pressure, the thinning of the corndastastabilization of corneal diameter, the Cujpst datio of the optic disc and
axial length of the eyeball and the vitreous cavity

Results: In our study we found: 66.15% of patients paremés consanguineous, complications in 15.64% otrdigeculectomy
and in 0% of NPDS.

The mean intraocular pressure at 12 months posttpely is respectively 15.18 and 11.57 mm Hg f@beculectomy and
NPDS.

Discussion In our study, corneal edema was present in 80.02%ases. This result is close to that of Mili Bsen I. Tunisia
(81%). In Algeria this rate is 66% for the serié&temri N.

This high rate of opaque corneas reflects the delayagnosis and severity of cases.

For our group operated by NPDS we had 80% of ictkew pressure success and 84.26 % of clear comagsiast 60% of
intraocular pressure success and 67.61 % of cteaeas for trabeculectomy.

Conclusion: Congenital glaucoma is both a symptom and a diseéasAlgeria, although data are not yet known, geonital
glaucoma is the leading cause of blindness enrafiezthools for the visually impaired child. Ourtlook is to put in place a
system of continuous and large monitoring of caiagnosed with congenital glaucoma in our wilagaghicidate the genetic
aspects of this disease and to establish the ddraeaplantation for these children with glaucomaur department.

Key- Words: Classic primary congenital glaucoma, Consanguifitgbeculectomy, Non-penetrating deep sclerectomy,
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