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DIAGNOSTIC POSITIF D’UNE NEUROPATHIE OPTIQUE
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Les neuropathies optiques réalisent des tableaux
cliniques variés selon leur mode de survenue, leur
topographie et I"importance de la baisse de I’acuité
visuelle. Le diagnostic des neuropathies optiques
est habituellement clinique, devant une diminution
de I’acuité visuelle uni ou bilatérale, d’installation
aigué ou chronique. Cette baisse de I’acuité visuelle
peut étre isolée ou associée a d’autres symptomes
ophtalmologiques ou extra-ophtalmologiques.

1. LINTERROGATOIRE

Les modes de découverte d’une neuropathie
optiques sont variables, la neuropathie optique est
suspectée sur I’interrogatoire ou découverte lors de
I’examen clinique. Le premier motif de consulta-
tion est la baisse d’acuité visuelle subjective, mais
une perte du sens chromatique, une altération de
la perception des contrastes, des douleurs parti-
culiérement a la mobilisation du globe peuvent étre
au premier plan.

1.1. La baisse d’acuité visuelle

La baisse d’acuité visuelle peut étre brutale et
orienter vers un mécanisme vasculaire ou trauma-
tique. Si elle est rapidement progressive, associée &
une douleur a la mobilisation du globe, elle fait pen-
ser a une cause inflammatoire. La baisse d’acuité
visuelle lentement progressive est plus classique
dans les causes compressives et héréditaires.

1.2. L’acuité visuelle subjective est normale
1.2.1. Les signes visuels isolés

L’anamnése, en dehors de 1’acuité visuelle, peut
rapporter des épisodes d’éclipses visuelles ou de
sensation de « voiles » (voile blane, gris, noir;
fumeée ; brouillard), le caractére délavé des couleurs.
Il importe de considérer ces symptomes comme des
equivalents de baisse d’acuité visuelle. Les phos-
phénes ne sont pas caractéristiques d’une neuropa-
thie optique.

1.2.2. Douleur

La douleur a la mobilisation est le signe le plus spé-
cifique, les autres manifestations douloureuses
n’orientent pas forcément vers une neuropathie
optique.

1.2.3. L’examen systématique (dépistage scolaire
ou familial)

Une baisse d’acuité visuelle ou une paleur papillai-
re peuvent étre détectées lors du dépistage scolaire

ou lors d’un bilan familial pour neuropathie
optique. Un fond d’ceil réalisé lors d’un examen
ophtalmologique permet parfois de découvrir une
atrophie optique asymptomatique.

1.2.4. Les antécédents

11 convient particuliérement de rechercher les anté-
cédents :

- périnataux : dans les cas cérébrolésés (alcoolisme
feetal, anoxie néonatale, leucodystrophie), cranios-
ténoses (oxycéphalies, brachycéphalies),

- de maladies générales pouvant s’accompagner
d’une neuropathie optique: a composante inflam-
matoire (sclérose en plaques, sarcoidose), tumorale,
degénérative et/ou vasculaire,

- traumatiques,

- chirurgicaux ophtalmologiques,

- familiaux d’atteinte visuelle (constituer un arbre
généalogique).

2. LEXAMEN CLINIQUE

En dehors de la baisse d’acuité visuelle, ’examen
doit rechercher, du méme c6té, un déficit pupillaire
afférent relatif (signe de Marcus Gunn, altération
de la conduction le long du nerf optique), une ano-
malie inconstante de la papille.

2.1. L’acuité visuelle

L’acuité visuelle est souvent altérée de loin et de
prés. La baisse d’acuité visuelle peut étre plus diffi-
cile a caractériser chez 1’enfant dont la maturation
visuelle est en cours. Il ne faut pas s’arréter a un
chiffre mais surtout s’assurer de la progression de
I’efficience visuelle: 1’absence de maturation et,
plus encore, les signes de régression sont d’une
grande valeur.

2.2. Le déficit pupillaire afférent

L’¢tude du réflexe photomoteur recherche un défi-
cit pupillaire afférent en cas d’atteinte unilatérale
ou asymetrique. Cet examen simple est primordial
surtout quand il n’y a aucun élément objectif a
’examen du segment antérieur ou postérieur et que
le tonus oculaire est normal.

2.3. L’étude de la papille
Le fond d’ceil analyse non seulement la papille,

mais aussi la macula et la périphérie car la clé du
diagnostic peut s’y trouver:
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- Une papille pile de fagon globale ou sectorielle
(temporale, supérieure ou inférieure) est en faveur
d’une neuropathie optique (Fig. 1). Elle peut étre
physiologique, dans la pseudophakie par exemple.
- Un flou papillaire, peut étre physiologique (Fig. 2)
ou correspondre & un faux cedéme focal (dysversion
papillaire) ou diffus en cas de drusen (Fig. 3), de neu-
ropathie optique de Leber avec une dilatation des
capillaires rétiniens péripapillaires (Fig. 4).

- L’edéme papillaire peut étre isolé (Fig. 5) ou
s’associer a des dilatations veineuses et des hémor-
ragies en flammeches (Fig. 6).

- Devant une papille normale, deux questions se
posent :

Est-elle vraiment normale? Cette probléma-
tique a été abordée dans le paragraphe précédent
(paleur papillaire physiologique versus atrophie,
flou papillaire versus cedéme).

La rétine est-elle normale ? (cf. diagnostic dif-
férentiel ; atteintes rétiniennes mimant une neuropa-
thie optique ; chapitre 2.3)

3. EXAMENS COMPLEMENTAIRES

3.1. Les examens complémentaires de
premiére intention

- Classiquement 1"atteinte de la vision des couleurs
précéde la baisse de I’acuité visuelle objective. Le
test de classement (15 Hue) est un test extrémement
sensible, particuliérement dans les neuropathies
optiques (Fig. 8). Il peut révéler une dyschromatop-
sie d’axe rouge vert, toujours pathologique, dont le
caractére acquis devra étre vérifié par un test dit
« pseudo-isochromatique » de type Ishihara pour
éliminer une dyschromatopsie héréditaire.

- La tomographie par cohérence optique n’est pas
le meilleur examen pour diagnostiquer une neuro-
pathie optique, mais ¢’est souvent 1’examen de pre-
miére intention en cas de baisse d’acuité inexpli-
quée. L'étude de la couche des fibres nerveuses
rétiniennes, évaluée en péripapillaire (Fig. 9a et b),
ou du complexe ganglionnaire au niveau maculaire
peut révéler une perte en cellules ganglionnaires
(Fig. 10a et b) quand la pathologie évolue depuis
plusieurs mois. En revanche, la normalité¢ de ’'OCT
n’élimine pas [’existence d’une neuropathie
optique.

3.2. Les examens complémentaires de deuxie-
me intention

Ces examens, fonctionnels et anatomiques, vien-
nent étayer le diagnostic:

- Le champ visuel est I’examen clé dans le dia-
gnostic des neuropathies optiques, il apporte un ¢lé-

ment topographique majeur quand I’atteinte est uni-
latérale, il écarte alors a priori une atteinte chiasma-
tique ou rétrochiasmatique. Le type d’atteinte
conforte le diagnostic positif de neuropathie
optique particuliérement devant 3 signes pathogno-
moniques qui apportent déja une ébauche de dia-
gnostic étiologique:

Un déficit centro-caecal qui oriente vers une
pathologie de type axonale, mitochondriale
(Fig. 11).

Le déficit fasciculaire doit faire évoquer un
glaucome ou une affection démyélinisante selon le
contexte clinique (Fig. 12).

Le déficit altitudinal devant une péleur papil-

laire fait penser & une origine vasculaire antérieure
du nerf optique et plus rarement compressive
(Fig. 13).
- Le potentiel évoqué visuel, réalis¢ dans de
bonnes conditions techniques, surtout en cas
d’acuité visuelle conservée, affirme une atteinte du
nerf optique dans deux circonstances:

Un allongement des latences en faveur d’une
affection démyelinisante (Fig. 14).

Une réponse mal structurée ou non structurée
en faveur d’une atteinte axonale surtout intéressante
quand la couche des fibres nerveuses rétiniennes, a
la tomographie par cohérence optique, est (encore)
normale.

- L’étude de la sensibilité au contraste, dans cer-
tains cas, permet d’authentifier une atteinte visuelle
alors que tous les autres examens fonctionnels et
anatomiques sont normaux. Celle-ci est également
intéressante dans 1’évaluation des séquelles chez un
patient qui se plaint de géne visuelle alors que
I’acuité visuelle et méme le champ visuel se sont
normalisés.

- L’autofluorescence peut révéler des drusen de la
papille qui peuvent se compliquer de baisse de
’acuité visuelle ou d’une atteinte du champ visuel.
- I’angiographie n’est habituellement pas utile au
diagnostic positif, elle peut montrer un retard d’in-
jection choroidien ou une hypofluorescence secto-
rielle de la papille dans le cadre d’une neuropathie
optique ischémique.

3.3. Les examens radiologiques

Au terme des examens de 2™ intention, se pose
parfois la question du bilan radiologique. Souvent
I’'IRM est demandée en premiere intention, mais la
tomodensitométrie (Scanner) a sa place en cas de
contre-indication de I'IRM ou pour ’analyse des
rapports anatomiques du nerf optique avec les
muscles oculomoteurs et le cadre osseux orbitaire.
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Figure 1 : Paleur papillaire temporale.
Figure 2 : Flou papillaire physiclogique.
1 2 Figure 3 : Flou papillaire par drusen.

Figure 4 : Flou papillaire avec télangiectasies péri-papillaires de neuropathie optique de Leber a la
3 4 phase aigué.

Figure 5 : CEdéme papillaire isolé par névrite optigue.

5 5 Figure 6 : (Edeme papillaire pale avec hémorragies en flammeéche de neuropathie ischémique
antérieure (NOIA).
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Figure 7 : Test 15 Hue : axe de confusion rouge vert au test désaturé (a droite), test saturé (a gauche)
normal.

8A | 8B Figure 8a : OCT de la couche des fibres nerveuses rétiniennes normal.

Figure 8b : Atteinte axonale temporale a 'OCT de la couche des fibres nerveuses rétiniennes.
Figure 9a : OCT maculaire de la couche des cellules ganglionnaires normal.

9A | 9B 5 ! : o :

Figure 9b : Perte en cellules ganglionnaires & 'OCT maculaire.
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10| 1 Figure 10 : Déficit centro-caecal au champ visuel statique (neuropathie toxique).

Figure 11 : Déficit fasciculaire supérieur au champ visuel statique (névrite optique).
12 | 13 Figure 12 : Déficit altitudinal inférieur au champ visuel statique (NOIA).

Figure 13 : PEV : latence allongée de I'onde P100 sur le tracé en haut par rapport & un tracé normal en
14 bas (atteinte démyélinisante).

Figure 14 : Topographie cornéenne d’'un kératocone fruste.
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL
D’UNE NEUROPATHIE OPTIQUE

1) Le fond d’eil retrouve une anomalie de la
papille:

- C’est une neuropathie optique glaucomateuse ; des
facteurs de risques a I’interrogatoire, une hyperto-
nie oculaire, une excavation papillaire caractéris-
tique et un scotome arciforme au champ visuel font
évoquer ce diagnostic (chapitre IT1.2.1.).

- Ce n’est pas une neuropathie optique mais ¢’est:

Une malformation papillaire peut se présen-
ter comme une dysversion, une hypoplasie, un colo-
bome ou une fossette colobomateuse (chapitre
1 ) e e

Une tumeur papillaire est une pathologie
rare (chapitre 111.2.2.2.).

Une atteinte rétinienne mimant une neuropa-
thie optique est évoquée devant des signes spéci-
fiques & la tomographie par cohérence optique, a
I’autofluorescence ou a 1’électrorétinogramme
(chapitre T11.2.2.3.).

2) Le fond d‘eil est normal, avant d’évoquer une
neuropathie optique, il faut s’assurer d’avoir élimi-
neé:

- Une erreur réfractive non corrigée peut passer
inapercue lors d’un premier examen et doit faire
réévaluer la réfraction surtout en cas de doute sur
une réelle atteinte sensorielle.

- Une atteinte des milieux transparents tel un
kératocone fruste (Fig. 14) ou une cataracte débu-
tante (sous capsulaire surtout) doit étre pris en
considération surtout si le diagnostic de neuropathie
optique est remis en cause.

- Une atteinte rétinienne occulte (chapitre
I11.2.2.3.) est le diagnostic différentiel de neuropa-
thie optique devant un fond d’ceil normal.

- Une amblyopie (chapitre I11.2.2.4.) est a ¢éliminer
particuliérement en cas d’atteinte unilatérale, une
éventuelle anisométropie ou un microstrabisme doit
étre recherchée.

- La baisse d’acuité visuelle non organique (cha-
pitre I11.2.2.5.) est a évoquer quand il n’existe aucu-
ne atteinte objective.
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