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MOTS CLES Résumé

Neige visuelle ; Introduction. — La neige visuelle (visual snow) est un symptome décrit par certains patients et
Phénomeéne souvent mal connu des ophtalmologistes. Il s’agit de la perception permanente d’une vision gra-
entoptique du champ nitée ou neigeuse, parfois associée a des palinopsies, a une perception exagérée du phénomene
bleu ; entoptique du champ bleu et a une photophobie. Nous rapportons une série de patients souf-
Migraine ; frant du phénomeéne de neige visuelle, afin d’en préciser les caractéristiques et d’en discuter
Palinopsies ; la physiopathologie. )

Photopsies Patients et méthodes. — Etude prospective des patients ayant été diagnostiqués entre sep-

tembre 2010 et décembre 2012 avec un phénomeéne de «neige visuelle ». Chez chacun d’entre
eux ont été réalisés un interrogatoire formalisé, un test a la grille d’Amsler, un champ visuel
automatisé des 20° centraux, un test 15 Hue désaturé de la vision des couleurs, un électro-
rétinogramme global, multifocal et pattern et des potentiels évoqués visuels flash et damiers
(Métrovision®). La réalisation d’une imagerie cérébrale n’était pas systématique.

Résultats. — Douze patients agés de 9 a 48 ans ont été inclus (six hommes et six femmes, 85%
d’étudiants) Les signes associés au phénomeéne de neige visuelle étaient variables : palinopsies
(50%), phénomene entoptique du champ bleu permanent (40 %), photophobie (30 %), migraines
(30%); dans 20% des cas existait la notion d’une prise de toxiques associée au début des
symptomes.

* Communication orale présentée lors du 120° congrés de la Société francaise d’ophtalmologie en mai 2014.
* Auteur correspondant. Service d’ophtalmologie, centre hospitalier inter-communal de Créteil, 40, avenue de Verdun, 94000 Créteil,
France.
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Discussion. — Cette étude met en évidence le caractére typique et reproductible des symp-
tomes décrits par les patients rapportant un phénomene de neige visuelle, ce qui lui confere
une forte présomption de substratum organique. La physiopathologie du phénoméne demeure
incertaine; ’hypothése d’un abaissement du seuil de perception des images entoptiques ne
permet d’expliquer que partiellement les symptomes rapportés.

© 2014 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Summary

Introduction. — Visual snow is a symptom described by some patients and poorly recognized
by ophthalmologists. It consists in the permanent perception of a textured or a snowy vision,
sometimes associated with palinopsia, exaggerated perception of the blue field entoptic phe-
nomenon and photophobia. We report a group of patients suffering from visual snow in order
to precise its characteristics and discuss its pathophysiology.

Materials and methods. — Prospective study of patients diagnosed between September 2010
and December 2012 with a visual snow phenomenon. For each patient, a formal ophthalmologic
examination, an Amsler grid test, an automated visual field (central 20°), a color vision test
(15 Hue), a full field, a pattern and a multifocal electroretinogram as well as flash and pattern
visual evoked potentials (Métrovision®) were performed. A brain imaging was not systematically
performed.

Results. — Twelve patients aged 9—48 old were included (six men and six women, 85% of stu-
dents). Several signs were variably associated with the visual snow phenomenon: palinopsia
(50%), constant blue field entoptic phenomenon (40%), photophobia (30%), migraine (30%); in
20% of cases, an initial toxic intake was found (20%).

Discussion. — This study highlights the reproducibility of typical symptoms described by patients
reporting the visual snow phenomenon. This feature strongly supports the organic origin of
the phenomenon. The pathophysiology of this phenomenon, however, remains unclear; the
hypothesis of a lower threshold for perception of entoptic images cannot entirely account for

the reported symptoms.

© 2014 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

Introduction

Certains patients consultent en ophtalmologie pour des
symptomes variés, mais cependant trés stéréotypés, que
les anglo-saxons ont regroupés sous le nom de visual
snow — «neige visuelle». Alors que de nombreux sites et
associations de patients sont dédiés a ce phénoméne,
la littérature scientifique consacrée a ce sujet est par-
ticuliérement pauvre, en sorte qu’il reste mal connu
des ophtalmologistes. Les symptomes sont alors souvent
mal compriset la normalité des examens complémentaires
entraine parfois un rejet de ces patients en souffrance et un
nomadisme médical.

Le symptome cardinal est la perception d’une vision
granitée ou neigeuse, que les patients comparent souvent
a la vision du bruit blanc sur un ancien écran de télévi-
sion déréglé. S’y associent souvent des palinopsies, une
perception exagérée du phénoméne entoptique du champ
bleu, une photophobie. Par palinopsies, on entend une per-
sistance anormale de l’image atténuée d’un objet dans
le champ de vision central, plusieurs secondes aprés que
la fixation de cet objet eut cessé (post-images). Le phé-
nomene entoptique du champ bleu est un phénomeéne
physiologique connu depuis des siécles ; c’est la perception
visuelle de particules translucides para-centrales animées
d’un mouvement rapide avec des accélérations selon le

rythme cardiaque et qui suivent toutes les mémes trajets
sinueux.

Le but de cet article est de rapporter une série de
patients souffrant du phénomene de neige visuelle, afin d’en
préciser les caractéristiques et de discuter de la nature des
examens a réaliser dans ce contexte. Enfin, nous propo-
sons des critéres pour le diagnostic positif du phénoméne
de neige visuelle et discutons sa physiopathologie.

Patients et méthodes

Ont été inclus de facon prospective de septembre 2010 a
décembre 2012, les patients ayant été adressés dans le
service d’ophtalmologie de !’hopital universitaire Necker-
Enfants Malades et chez qui le diagnostic de « neige visuelle »
a été posé.

Nous avons étudié pour chacun d’entre eux : le terrain, la
durée des symptomes, les signes associés, la nature précise
des symptomes, les caractéristiques de l’examen clinique et
du bilan complémentaire.

Pour chacun d’entre eux ont été réalisés, aprés un
interrogatoire systématisé, un examen ophtalmologique
complet, un test a la grille d’Amsler, un champ visuel auto-
matisé Métrovision® STAT-24 ou Humphrey 24-2, un test
15Hue désaturé de la vision des couleurs, un électroréti-
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entoptique du champ bleu et/ou d’une photophobie. Les

Neige visuelle patients sont principalement des sujets jeunes, sans pré-
] dominance de sexe, volontiers migraineux, de bon niveau

Post- image d’instruction. Dans notre série, la consommation de drogues
Champ bleu et le mal des tran{sports sont rarement assogiés. Il s’agit

I d’un diagnostic d’élimination, la vision granitée ne devant

Photophobie oL pas étre confondue avec des photopsies secondaires a une
Migraine 1 Enon affection chorio-rétinignne. Les descriptions fournies par les
patients sont alors différentes : dans le cas de photopsies, il

Toxique s’agit plutot de trés fins scintillements lumineux. La norma-

Mal des transports
|
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Figure 1.  Fréquence des symptomes rapportés par les patients.

nogramme global, multifocal et pattern et des potentiels
évoqués visuels flashes et damiers (Métrovision®). Certains
patients avaient déja bénéficié au préalable d’une imagerie
cérébrale.

Résultats

Douze patients ont été inclus (6 hommes et 6 femmes). Les
caractéristiques de cette population et la nature des symp-
tomes rapportés sont décrites dans le Tableau 1. Les patients
étaient agés de 9 a 48 ans (médiane : 23 ans) et 85% d’entre
eux étaient des étudiants dont 30% en droit. La fréquence
de chacune des caractéristiques décrite par les patients est
représentée dans la Fig. 1.

Par définition tous les patients décrivaient précisément
une vision neigeuse ou granitée, utilisant un champ lexical
trés vaste et imagé. La présence associée de palinopsies,
d’un phénomeéne entoptique du champ bleu, d’une photo-
phobie, n’était pas systématique. Aucune anomalie n’était
trouvée a la présentation de la grille d’Amsler, nous ne
’avons donc pas reportée sur notre tableau récapitulatif des
résultats. La durée d’évolution des symptomes au moment
du diagnostic était en moyenne de 2,75ans (écart-type:
4). L’examen clinique de ces patients était sans particula-
rité, il n’y avait aucun trouble des milieux antérieurs, pas
d’anomalie au fond d’ceil réalisé apres dilatation pupillaire.
L’étude de la réfraction de cette population montre une pré-
dominance de myopies avec 50% des patients ayant une
myopie nécessitant une correction optique supérieure ou
égale a —3 dioptries. Les résultats du bilan complémentaire
étaient strictement normaux chez ’ensemble des patients.
Une imagerie cérébrale par résonance magnétique (IRM),
bien que ne faisant pas partie de nos critéres d’inclusion,
avait été réalisée au préalable chez 5patients. Elle était
également toujours strictement normale.

Discussion

A partir des résultats de cette série, on peut définir un
phénomene bien décrit par les patients, appelé «neige
visuelle », qui s’inscrit souvent dans le cadre d’une asso-
ciation pathologique, avec de facon variable: perception
dans la vie courante de palinopsies, d’un phénoméne

lité de ’examen a la grille d’Amsler et du champ visuel cen-
tral, dont nous recommandons la réalisation systématique,
permet d’éliminer un syndrome maculaire. Le diagnostic
différentiel avec des phénomeénes visuels positifs migrai-
neux et épileptiques est facilité par la perception continue
et sur le long terme de la neige visuelle, contrairement
a la «marche» de l’aura migraineuse et par le caractere
incolore de la neige, contrairement a la majorité des phéno-
meénes visuels positifs épileptiques d’origine occipitale. Les
phénomenes visuels positifs migraineux et épileptiques per-
sistent a "occlusion des paupiéres ; ceci est inconstamment
retrouvé pour le phénomeéne de neige visuelle.

Dans notre étude, la description des signes fonctionnels
était extrémement stéréotypée. Le phénoméne de «neige
visuelle » était présent en permanence, de maniére plus ou
moins intense, s’ajoutant a l’image percue. Il correspondait
a la présence de multiples points blancs semblables a de
fins flocons de neige, clignotant rapidement. Trés souvent
les patients proposaient spontanément la comparaison avec
la visualisation d’un écran de télévision déréglée; sinon,
cette proposition était suggérée et a "exception d’un cas,
les patients trouvaient la comparaison trés appropriée. Les
palinopsies et le phénomene entoptique du champ bleu sont
aussi décrits avec la méme précision, et correspondent exac-
tement aux descriptions de ces phénomeénes physiologiques
universels, dont seule la perception permanente et au pre-
mier plan est pathologique.

Il existait jusqu’en 2014 peu de données dans la littéra-
ture scientifique permettant de comparer nos résultats avec
d’autres séries. Le sujet était en revanche régulierement
abordé dans la communauté neuro-ophtalmologique. Schan-
kin rapportait au congrés de ’American Headache Society
en 2012, une série de 57 patients atteints du phénomeéne de
neige visuelle [1].

Deux études ont été publiées récemment, portant sur
une série rétrospective de 27 patients [2] et sur trois séries,
rétrospectives de 38 et de 275 patients et prospective de
78 patients. Dans la seconde étude, Schankin et al., consta-
tant que le phénoméne de neige visuelle est rarement isolé
et qu’il s’associe a d’autres signes fonctionnels, constituant
un véritable syndrome, propose des critéres pour le dia-
gnostic de ce syndrome (Tableau 2) [3].

La présomption de l’organicité de ce phénomeéne repose
précisément sur la nature stéréotypée de ses manifesta-
tions, décrites de maniére indépendante par des sujets
n’ayant généralement, en France, aucune connaissance de
ses descriptions, ainsi que par des enfants [4]. L’absence de
tout signe physique n’est pas un argument recevable contre
la réalité d’un syndrome; ainsi la séméiologie de l’aura
visuelle migraineuse ou de certaines manifestations épilep-
tiques ne repose-t-elle également que sur les descriptions
concordantes de nombreux patients.
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Tableau 2 Criteres diagnostiques proposés par Schankin et al. en 2014 pour le diagnostic du syndrome de neige visuelle

[3].
A Neige visuelle : petits points en mouvement continu, sur ’ensemble du champ visuel, pendant plus de 3 mois
B Au moins deux signes associés sur les quatre
Palinopsie : soit sous forme de post-image, soit de queue de cométes pour les objets en mouvement
Phénomeéne entoptique : soit sous la forme d’un trop grand nombre de corps flottant, soit d’un phénoméne
entoptique du champ bleu, soit de photopsie spontanées
Photophobie
Nyctalopie
C Pas d’élément en faveur d’une aura migraineuse typique (selon la classification de Headache disorders 2nd
Edition, Committee of the International Headache Society, 2004)
D Pas d’autre étiologie pouvant expliquer ces symptomes

Publication avec |’aimable autorisation de reproduction de ’éditeur.

La physiopathologie de ce phénomeéne est matiére a
débat. En 1995, Liu [3] a décrit chez dix patients des
phénomenes visuels positifs, dont certains correspondent
précisément a de la neige visuelle, qu’ils reliaient variable-
ment a une crise migraineuse ; cependant aucune hypothése
sur Uorigine de ce trouble n’avait pu étre avancée [4,5].
L’hypothése d’une aura visuelle prolongée n’est cependant
guere compatible avec la majorité des descriptions, qui font
état d’un phénomeéne constant et permanent, durant plu-
sieurs années, survenant chez des patients n’ayant souvent
aucun autre signe de migraine. Cette théorie est également
réfutée dans les articles les plus récents [2,3].

Nous proposons ’hypothése d’une «hypersensibilité
cérébrale » a un phénomene entoptique physiologique. Un
phénomene visuel entoptique est la perception par un sujet
d’une image présente a l'intérieur de Uceil, tels que des
corps flottants [6—8] et par extension d’une image géné-
rée par l’organisme. Le phénoméne du champ bleu tire son
nom du fait que l’observation de fines particules translu-
cides en mouvement suivant des trajets sinueux et continus
est plus facile lorsqu’un sujet regarde un fond bleu pale
brillant (tel qu’un ciel d’été sans nuages). Il peut théo-
riquement étre percu par tous des individus. Dées 1860,
Vierodt [9] émettait ’hypothése que ce phénoméne cor-
respondait a la perception visuelle des leucocytes passant
dans les vaisseaux rétiniens en avant des cellules photo-
réceptrices, thése confirmée par des plus études récentes
[101.

L’hypothése d’une «hypersensibilité cérébrale» a un
phénomeéne entoptique physiologique repose sur trois faits.
Premiérement, un tel mécanisme a été proposé dans la
migraine afin de rendre compte de la photophobie accom-
pagnant les crises [11]. Une telle photophobie persiste
parfois entre les crises chez les patients migraineux.
Deuxiémement, certains signes fréquemment associés a
la neige visuelle —les palinopsies et la perception exagé-
rée du phénomeéne entoptique du champ bleu—sont des
phénomeénes entoptiques physiologiques pouvant étre obser-
vés par tout sujet dans certaines conditions, et que seul
le caractére invalidant et permanent distingue ici des
observations courantes chez le sujet normal. Enfin, des phé-
nomeénes entoptiques assez semblables a la neige visuelle
ont été décrits de maniére intermittente par des sujets pla-
cés dans certaines situations d’observation physiologiques

particuliéres —notamment Purkinje [12] et Von Helmholtz
[13]—, mais également par des sujets sous linfluence
d’agonistes sélectifs des récepteurs 5-HT2A (classe de sub-
stances hallucinogénes comprenant entre autres le DMT et
le LSD) ou encore de cannabis. Ces phénomeénes entoptiques
(au sens large), non sensibles aux mouvements oculaires,
trés reproductibles, ont pu étre bien classés[14] en fonction
de leur forme et des conditions dans lesquelles elles appa-
raissent, en plusieurs planforms, par exemple celle de type
Il de Lewis-Williams et Clottes, en forme de rayon de miel
[15]. La stabilité dans le champ visuel de ces images et le fait
qu’elles aient été décrites par des personnes aveugles sans
perception lumineuse [16] a permis de rejeter ’hypothése
d’une origine rétinienne ou intra-oculaire. Ces phéno-
meénes entoptiques universels. Trés étudiés a travers leurs
représentations par les anthropologues, ces phénomenes
universels ont fait "objet de travaux récents d’imagerie
[17—19] et de modélisation mathématique [15,20—22]. Ils
ont permis de localiser la genése de ces phénomeénes visuels
au cortex visuel primaire (V1), le cortex visuel secondaire,
en particulier V2, permettant, lui, de les stabiliser avec un
rétro-controle par V1 [23].

Le phénomene de neige visuelle se distingue cependant
des «planforms de Kliiver»: U’organisation des flocons de
neige ne semble pas respecter les caractéristiques générales
des images d’origine corticale —de plus en plus grandes,
estompées et espacées a mesure que l’on s’éloigne du
centre du champ de vision — mais est beaucoup plus diffuse.
Ces caractéristiques suggerent que la source du phénomeéne
soit située en avant des radiations optiques, possiblement
dans U’ceil humain lui-méme. Sa perception spontanée en
continu serait la conséquence d’une hypersensibilité céré-
brale a ce «bruit» physiologique. La persistance souvent
temporaire du phénomeéne chez certains sujets aprés occlu-
sion palpébrale pourrait constituer une palinopsie.

Concernant les possibilités thérapeutiques, de trés nom-
breuses options ont été proposées. Les anti-épileptiques
et en particulier la gabapentine, ont été décrits comme
efficaces, mais leur bénéfice est pondéré par les effets
indésirables. Le rapport bénéfice-risque de la vitrectomie,
quoiqu’ayant été proposée ponctuellement, n’est probable-
ment pas élevé. Une lentille FL-41 de teinte grise, dont les
effets ont été étudiés dans le blépharospasme, a été utilisée
par certaines équipes.
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Les patients atteints, souvent inquiets d’une affection
organique méconnue et sévere risquant de s’aggraver, sont
souvent confrontés a une errance diagnostique résultant en
des examens complémentaires nombreux et sophistiqués,
qui aggravent leur anxiété. Il est donc primordial de rassu-
rer ces patients quant au caractére bénin du phénomeéne et
a son absence de retentissement sur la fonction visuelle, ce
qui permet souvent d’améliorer leur tolérance a ces symp-
tomes.

Conclusion

Le phénoméne de neige visuelle est une nouvelle entité
pathologique, qui doit étre connue des ophtalmologistes afin
de pouvoir rassurer au mieux les patients qui en souffrent
et leur fournir des explications adaptées. Des études avec
de plus grands effectifs sont nécessaires pour appuyer ce
travail et comprendre le mécanisme physiopathologique
sous-jacent.
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