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RESUME

Introduction : Le glaucome dysgénésique est une forme particuliere de glaucome pédiatrique ; qui re-
groupe plusieurs entités cliniques rares. Lobjectif de ce travail était de décrire les résultats de la prise en
charge de glaucome dysgénésique et établir les facteurs pronostics.

Méthodes : Il s'agissait d'une étude rétrospective portant sur 54 yeux de 28 patients atteints de glaucome
dysgénésique. Pour tous nos patients nous avons relevé les données démographiques, cliniques et théra-
peutigues. Une analyse multi-variée en régression logistique méthode pas a pas descendante a été réalisée
a larecherche des facteurs pronostic.

Résultats : L'age moyen était de 114,36+60 mois avec un sexe ratio de 0,73. Le taux bilatéralité était chez 85%.
Notre effectif était réparti sur 4 formes cliniques : syndrome de Peters (24yeux) ; Axenfeld Rieger (20 yeux) ;
Aniridie (6yeux) et Sturge Weber (4yeux). Une acuité visuelle inférieure a 1/10 a été observée dans 58 % des
cas. Lage moyen de la réalisation de la premiére chirurgie était de 44,44 + 30 mois. La présence d'une neu-
ropathie glaucomateuse sévere (C/D=0,8) au moment du diagnostic était un facteur de risque indépendant
d'une malvoyance sévéreet d'échec chirurgical along terme. Le succés chirurgical a court terme et long terme
étaient des facteurs protecteurs de la malvoyance.

Conclusion : les glaucomes dysgénésiques peuvent se présenter sous des formes variées. Le retard de prise
en charge médicale était un facteur de risque de malvoyance et d'échec chirurgical.

Mots clés : Glaucome congénital ; Aniridie ; Chirurgie ; Thérapeutique ; Pronostic.

ABSTRACT

Introduction : Developmental glaucoma is paediatric glaucoma secondary to developmental abnormalities.
It is a heterogeneous group of rare conditions with a wide range of causes and clinical manifestations. He-
rein, we aimed to evaluate the clinical outcome of developmental glaucoma.

Methods : This was a retrospective study including 54 eyes of 28 patients with developmental glaucoma. De-
mographic, clinical and therapeutic data were analyzed retrospectively. In order to identify factors independently
associated with severe clinical outcome, we conducted a logistic regression analysis in descending order.

Results : The mean age was 114.36 + 60 months with a sex ratio of 0.73. The bilateral rate was 85%. Patients
were divided into 4 clinical forms: Peters syndrome (24 eyes); Axenfeld Rieger (20 eyes); Aniridia (6 eyes)
and Sturge Weber (4eyes). Visual acuity was below 1/10 in 58% of cases. The mean age of performing the
first surgery was 44.44 + 30 months. The presence of severe glaucomatous neuropathy (C/D = 0.8) at the
time of diagnosis was an independent risk factor for severe visual impairment and long-term surgical failure.
Short and long-term surgical successes were protective factors for low vision.

Conclusion : Developmental glaucoma can lead to blindness. The delayed diagnosis was a risk factor for
poor vision and surgical failure.
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Keywords : Congenital glaucoma; Aniridia; Surgery;
Therapeutics; Prognosis.

Abréviations :

AIC : Angle Irido-Cornéen

AV : Acuité Visuelle

GD : Glaucomes Dysgénésiques
PIO : Pression Intraoculaire

INTRODUCTION

Le glaucome congénital est une entité clinique qui re-
groupe un ensemble des maladies caractérisées par
une malformation de I'angle irido-cornéen (AICQ). Il est
rare dans le monde [1,2] mais encore relativement fré-
quent en Tunisie [3,4]. Les glaucomes dysgénésiques
(GD) représentent un groupe hétérogéne, au sein du-
quel on trouve des pathologies variées associant au
glaucome d'autres anomalies oculaires ou extra-ocu-
laires systémiques. Contrairement au  glaucome
congénital primitif qui a été l'objet de plusieurs tra-
vaux, le glaucome congénital secondaire ou glauco-
me dysgénésique est peu étudié en tant qu'une
entité a part. Le but de notre travail était décrire les
résultats de la prise en charge de glaucome dysgéné-
sique et de déduire les différents facteurs pronostics.

METHODES

Il s'agissait d'une étude rétrospective portant sur 54
yeux de 28 patients atteints de glaucome dysgéné-
sique colligés sur une période de 10 ans. Pour chaque
patient, nous avons relevé les données épidémiolo-
giques (l'age, le sexe, I'hérédité, le motif de consulta-
tion, le niveau socio-économique, une scolarisation ou
une implication professionnelle éventuelle) ; les don-
nées cliniques (les antécédents familiaux, le type de
GD, les données de I'examen clinique en préopératoire,
en postopératoire et durant tout le suivi) ; et les don-
nées thérapeutiques (la nature du traitement médical,
le nombre et le type de chirurgies filtrantes, I'éventuel
recours a un traitement adjuvant et/ou a un disposi-
tif de drainage et/ou a une kératoplastie transfixiante).
Nous avons définila « pression intraoculaire (PIO) cible »
comme étant la PIO qui entraine la stabilisation durable
aussi bien fonctionnelle que pressionnelle. Pour déga-
ger les facteurs de risque de mauvais pronostic, nous
avons répartis notre effectif en trois groupes selon le
degré de malvoyance en fonction de l'acuité visuelle
(AV) finale : groupe avec non malvoyance : AV= 3/10 (6
yeux), groupe avec malvoyance légére : 3/10>AV>1/10
(17yeux) et groupe avec malvoyance sévére : AV<1/10
(31yeux).Nous avons jugé la stabilité de la NG, sur un
suivi minimum de 2 ans, sur:la stabilité de AV ; la stabi-
lité des diametres cornéens ; la stabilité tonométrique
et la stabilité de la valeur du rapport cup/disc (C/D).

Nous avons défini le succés a court terme sur des ré-
sultats tonométriques compris entre 6 mmHg et 22
mmHg sur une durée minimum de suivi postopératoire
de 6 mois avec ou sans traitement médical. L'échec a
court terme a été défini sur des chiffres de PIO = 22
mm Hg avec un traitement médical ou s'il y a une hy-
potonie chronique et majeure (définie comme une PIO
< 6 mm Hg) sur une durée de suivi postopératoire de 6
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mois.Le succes a long termea été définisur des résul-
tats tonométriques compris entre 6 mm Hg et 22 mm
Hg avec ou sans traitement médical associé en fin du
suivi, et une AV finale corrigée stabilisée par rapport a
AV corrigée initiale. L'échec a long terme a été défini
sur des chiffres de PIO > 22 mm Hg avec un traitement
médical associé ou s'il y a une hypotonie chronique ma-
jeure (PIOs 6 mm Hg) et/ou si l'acuité visuelle corrigée
slest dégradée en fin de suivi. La prise en charge de
l'amblyopie a été pratiquée des qu'une amétropie a été
détectée. Nous avons saisi les données sur Microsoft
Excel puis analysé les résultats sur le logiciel Windows
SPSS version 170. Une analyse multi-variée en régres-
sion logistique méthode pas a pas descendante a été
réalisée a la recherche de facteur de risque d'une mal-
voyance sévere. Pour tous les tests statistiques, le seuil
de significativité a été fixé a O,05.

RESULTATS

L'age moyen était de 114,36+60 mois soit 9,53 ans avec
des extrémes allant de 30 mois a 27 ans. Plus de 50%
des cas avaient un age inférieur a 9 ans. L'age moyen
de découverte de la maladie dans notre série était de
62,52 + 58 mois soit 5,21 ans avec des extrémes allant
de 1 mois a 24 ans. Parmi eux, 42,1% ont été décou-
verts avant'age de lan, et 22,7% avant I'age de 1 mois.
Le retard de prise en charge thérapeutique a été im-
puté d'une part a la condition socioéconomique mo-
deste et d'autre part aux signes oculaires trompeurs.
Nous avons noté, une légere prédominance féminine
avec 579% de filles pour 42,1% de gargons et un sex
ratio M/F a 0,73. Le recul moyen, dans notre série, était
50,14 mois soit 4 ,17 ans avec des extrémes allant de
2 a 15ans. Notre effectif était composé comme suit :
12 patients (24 yeux) étaient porteurs d'une anomalie
de Peters ; 10 patients (20 yeux) étaient porteurs d'une
anomalie d’Axenfeld Rieger ; 4 patients (4 yeux) étaient
porteurs d'un syndrome de Sturge Weber et 3 patients
(6 yeux) étaient porteurs d'une aniridie. Le diagnostic
du GD a été fait suite a la constatation d'une anomalie
clinique par les parents dans 62,5% des cas ou par le
pédiatre lors d'un examen systématique dans 37,5%.
Lopacité cornéenne était le principal signe de décou-
verte (figure 1).
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BAV : baisse de l'acuité visuelle
Figure 1 : circonstances de découverte du glaucome
dysgénésique.

A l'examen, l'opacité cornéenne était observée dans
51,7% des cas, une mégalocornée dans 49,6% des cas ;
une buphtalmie dans 39,7% ; une photophobie dans
38,2% des cas ; le larmoiement dans 22,4% cas et le
nystagmus et le strabisme n'était observé que dans
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5,3% des cas. Le taux de bilatéralité était de 879%. Un
hémangiome cérébral a été noté chez un de nos pa-
tients porteur de syndrome de Sturge Weber krabbe
qui avait un angiome facial tres étendu dépassant la
ligne médiane de son visage. Ce patient a été mis sous
traitement anti-comitial avec une surveillance neuro-
radiologique. L'évaluation de l'acuité visuelle initiale et
finale a montré que la majorité de nos sujets (49%)
étaient des malvoyants avec une AV < 1/10 (figure 2).
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Figure 2 : 'évolution de l'acuité visuelle (AV) corrigée
des glaucomes dysgénésiques.

La fréquence des amétropies sélevait a 79,6% des cas.
La myopie concernait 56% des patients amétropes.
L'hypermétropie concernait 23,6% de notre effectif et
lastigmatisme était associé dans 61% des cas. L'étude
du segment antérieur a montré que: le diamétre cor-
néen initial moyen était de 13,56 mm * 1,84 mm avec
des extrémes allant de 10 a 15 mm, le diamétre cornéen
final moyen était de 13,74 mm + 1,65 mm avec des ex-
trémes allant de 10 a 15 mm.Nous avons constaté la
présence d'une cataracte congénitale associée chez
158% des cas.La PIO moyenne initiale était de 26,04
mm Hg #11 mm Hg.L'étude de la papille optique na
été possible que pour 49 yeux. Lexcavation papillaire
était normale a l'examen initial dans 25,7% des cas et
glaucomateuse dans 74, 3 % des cas, dont 81,5% par-
mi eux avaient une excavation supérieure a O,8; ce qui
correspond a 59,93% des papilles étudiées. La valeur
moyenne du C/D était de 0,65 + 0,34 avec des ex-
trémes allant de 0,3 a1 Lage moyen lors de la réalisa-
tion de la premiere chirurgie filtrante dans notre série
était de 44,44 + 30 mois soit 3,7 ans avec des extrémes
allant de 1 mois a 12 ans.Dans la majorité des cas, nous
avons utilisé le traitement médical comme un traite-
ment d'attente dés que le diagnostic de glaucome est
posé : 753% des cas ont été traités par les bétablo-
quants ; 43,8% des cas ont été traités par les inhibi-
teurs de l'anhydrase carbonique et 31,7% des cas ont
recu les prostaglandines. Dans notre étude, nous avons
eu recours a plusieurs types de chirurgies filtrantes
(trabéculectomie, microtrabéculectomie, sclérectomie
profonde non perforante (SPNP)) chez 96 ,3% de notre
effectif (52 yeux). Le nombre moyen de chirurgies fil-
trantes dans notre série était de 1,68+0,21 avec des
extrémes allant de O a 4. Nous avons eu recours a la
valve dAhmed chez 6 patients, dont un a bénéficié de
la valve en premiére intention. Les adjuvants ont été
utilisés en per opératoire chez 471% de nos patients.
Dans 11,8% des cas nous avons eu recours a l'usage
d'une matrice de collagéne (Ilgen™, oculusgen™) et dans
35 3% alusage de 5FU. La Mitomycine C n'a pas été
utilisée chez aucun de nos patients. La PIO moyenne
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aprés le traitement médico-chirurgical était de 14,41
mm Hg * 2,15 mm Hg avec des extrémes allant de 8
a 30 mm Hg et elle était significativement inférieure
a celle en préopératoire (p<0,0001). La moyenne de
la « PIO cible », était de 1265 mm Hg *+ 1,75 mm Hg
avec des extrémes allant de 9 a 19 mm Hg.La stabili-
sation de la NG était constatée chez 64,5% des cas au
bout de notre suivi. Sur le plan pronostique, en analyse
uni-variée, le risque de malvoyance sévere augmentait
avec plusieurs facteurs (tableau 1), mais seul la présence
d'une NG sévere (C/D=0,8) au moment du diagnostic
(retard diagnostic) était un facteur de risque indé-
pendant d'une malvoyance sévére avec un odds ratio
ajusté de 32 ;IC95%(17-46] ; p<O,00L. En effet un C/D
supérieur a 8/10 multipliait le risque de la malvoyance
séveére par un facteur 32.

Tableau 1: Les facteurs de risque de malvoyance
sévére en cas de glaucome dysgénésique (analyse
univariée).

P OR [ICo5%]
La myopie p<0,03 417
[1,6-9,9]
La presence d’une cataracte P<0,003 6
[3,2-8,6]
P10 cible inférieure @ 14 mm Hg p<0,067 0,4
[0,3-0,9]
Un C/D supérieur a 8/10 p<0,0001 44
[22-56]
La multiplicité des interventions >3 | p<0,011 3,74
[1,2-5,6]
Le succes chirurgical a court terme | <0,0003 0,5
[0,2-0,7]
Le succes chirurgical a long terme | <0,0002 0,6
[0,2-0,9]

PIO : pression intra oculaire ; C/D : le rapport cup/disc.

Par contre, la présence d'une excavation normale a
I'examen initial parait comme un facteur protecteur
(p<0,0001). De méme, le succés chirurgical a court et
a long terme paraissent comme des facteurs protec-
teurs de malvoyance avec des « p » respectivement
<0,0003 et <0,0002. Plusieurs facteurs liés au succes
du traitement chirurgical a court et a long terme ont
été identifiés en analyse uni-variée (tableaux 2 et 3).

Tableau 2 : Les facteurs de risque de malvoyance
sévere en cas de glaucome dysgénésique (analyse
multivariée).

p OR [ICo5%]
Cornée opaque lors du diagnostic p<0,011 2,7
[1,3-4,1]
La PIO cible supérieure a 15,5 mm Hg | p< 0,0001 | 14
[7,8-21,2]
Un C/D supérieur a 8/10 p<0,06 6
[3,5-10]

PIO : pression intra oculaire ; C/D : le rapport cup/disc
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Tableau 3 : Les facteurs associés au succes de prise
en charge des glaucomes dysgénésiques a long terme.

P OR

[1IC95%]
Cornée opaque lors du diagnostic | p<0,011 27

(13-4.1]
La PIO cible supérieureal15,5 p< 0,0001 14
mm Hg [78-21,2]
Un C/D supérieur a 8/10 p<0,06 6

[3,5-10]

PIO : pression intra oculaire ; C/D : le rapport cup/disc

Une PIO initiale supérieure a 34,8 mm Hg était un
facteur de risque d'échec a court terme. De méme,
une PIO initiale supérieure a 339 mm Hg était prédic-
tive déchec a long terme. Une PIO cible supérieure
a 155mmHg augmentait le risque, d'échec a court et
long terme ainsi que la progression de la neuropathie
glaucomateuse. Lusage des antimétabolites en per
opératoire n'était pas associé a l'échec chirurgical.

En analyse multi-variée, seul la présence d'une NG sé-
vere a l'examen initial, était un facteur de risque indé-
pendant d'échec du traitement a long terme avec un
odds ratio ajustédel? ;IC95%][7-28] (p<0,001). Cest
ainsi qu'un C/D supérieur a 8/10 parait comme un
facteur d'échec, en multipliant le risque d'échec a long
terme par un facteur de 12. Nous n‘avons pas trouvé
de différence statistiquement significative selon le type
du glaucome dysgénésique ni pour 'aggravation de la
fonction visuelle ou de la neuropathie optique nipour le
succés chirurgical a court ou a long terme. Cependant,
nous avons remarqué que tous les patients porteurs
du Syndrome Axenfeldt-Rieger développaient une NG
plus fréquemment. En effet, la valeur moyenne du C/D
dans le groupe anomalie d/Axenfeldt-Rieger était si-
gnificativement plus importante que dans le reste de
leffectif soit 0,84 versus 0,65; (p<0,032). De méme,
ces patients répondaient mal au traitement médicalsur
le plan tonométrique, avec une PIO initiale moyenne,
sous traitement médical, égale a 29 ,5 mm Hg, contre
23,26 mm Hg pour I'ensemble de l'effectif (p<0,02).

DISCUSSION

Nos résultats se rapprochent de ce qui était rapporté
dans la littérature tunisienne ou le diagnostic de GC a
été porté avant l'age de 6 mois dans 41% des cas [3].
Cependant nous avons constaté un retard diagnostic
en comparant notre série aux séries européennes [5-
7] Le retard de diagnostic pourrait étre expliqué par
le bas niveau socio-économique et I'absence de prise
en charge systématique par le pédiatre de certains
nouveau-nés encore accouchés traditionnellement a
domicile ou par la sage-femme. Une prédominance
masculine a été rapportée dans la majorité des séries
671 Cependant, nous avons noté, dans notre série, une
légére prédominance féminine. Il était de méme pour
une autre série tunisienne [3]. Le taux de bilatéralité
dans notre série était de 879%, ce qui est concordant
avec les données de la littérature. [3, 4, 8-11]. Les don-
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nées de la littérature, concernant AV des enfants por-
teurs de GC, sont assez concordantes. Dans notre série,
les acuités visuelles initiales et finales étaient basses.
Les causes de perte de vision sont soit organiques ou
fonctionnelles. Les facteurs pronostics de la fonction
visuelle qui ont pu étre identifiés étaient: le caractere
uni ou bilatéral du glaucome, le succes pressionnel du
traitement chirurgicale, les éventuelles séquelles or-
ganiques de I'hypertonie oculaire, les malformations
oculaires associées et amblyopie fonctionnelle sura-
joutée. Il est largement rapporté par la littérature [12,13]
que la multitude des opérations menées sur des yeux
fragiles ayant des excavations a un stade avancé ren-
daient le pronostic visuel réservé dans la majorité des
cas. Comparativement a nos résultats, tous les auteurs
s'accordent que le retard de prise en charge médicale
est un facteur de mauvais pronostic visuel [11, 13, 14,15].
De méme, 'association avec une cataracte congénitale
complique la prise en charge médicale avec des chiffres
pressionnels difficiles a contréler et un risque important
d'amblyopie et de malvoyance [12]. Dans notre effectif,
I'association avec une cataracte multipliait le risque de
malvoyance par un facteur égal a 6 (p<0,001).

Il a été démontré que les yeux qui avaient une meilleure
stabilité de la NG et de la fonction visuelle étaient bien
contrélés sur le plan tonométrique. De méme, un ob-
jectif pressionnel inférieur a 16 mm Hg était nécessaire
pour avoir un résultat fonctionnel satisfaisant permet-
tant d'atteindre une stabilité de I'AV sur plusieurs an-
nées, ce qui concordant a nos résultats.

Dans sa série Debnath [16], a rapporté les facteurs
d'échec chirurgical suivants : le retard de prise en charge
médicale, I'hypertonie précoce et son importance, la
présence d'un glaucome familial, le diametre cornéen
initial important. Dans notre série, échec chirurgical
était associé au retard de diagnostic. l'utilisation des
antimétabolites dans la chirurgie du glaucome pédia-
trique est justifiée par le fait que les enfants présentent
une cicatrisation excessive par rapport aux adultes et
ont donc des risques supplémentaires de fibrose ra-
pide du site de filtration dus aux chirurgies aconjoncti-
vales ou intraoculaires antérieures[17]. Dans notre série,
l'usage des antimétabolites en per opératoire n'‘était
pas associé a l'échec chirurgical Ceci est probablement
dG au nombre limité de notre effectif.

Dans notre série, malgré la dégradation visuelle impor-
tante de nos patients, nous avons noté une relative
stabilité de la NG en fin de suivi et ceci nous donne une
idée a propos de la qualité de prise en charge médicale
de nos patients malgré la sévérité de I'atteinte et une
fonction visuelle initiale précaire. Néanmoins, malgré
une prise en charge médicale adaptée, la majorité des
auteurs s'accordent sur le fait que le pronostic visuel
reste réservé dans le glaucome pédiatrique [10, 18,19]
et que les glaucomes dysgénésiques seraient de pro-
nostic plus sombre que le glaucome congénital primitif
[20]. Cette constatation pourrait sexpliquer par lasso-
ciation du glaucome congénital a dautres anomalies
du l'ceil et en particulier du segment antérieur qui aurait
un impact péjoratif sur la récupération fonctionnelle et
le pronostic visuel.
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CONCLUSION

Le pronostic du glaucome dysgénésique reste pé-
joratif. Rattraper les lésions néonatales du segment
antérieur est impossible. Notre mission est de gérer
au mieux la PIO de ces enfants tout au long de leur
vie pour espérer garder le plus longtemps possible
une fonction visuelle utile. Pour cela, la coopération
familiale est requise. Lamblyopie représente une
des principales et plus graves complications des
glaucomes dysgénésiques. Elle est presque toujours
présente a des degrés variables. Sa prévention re-
pose sur la précocité du diagnostic et du traitement
chirurgical, sur une correction optique exacte apres
examen sous cycloplégie et sur la rééducation.

Conflit d'intérét : aucun
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