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RESUME

Corrélation entre structure maculaire et atteinte campimétrique
chez les patients présentant uneetinite pigmentaire

avecun anneau hyperautofluorescent

OBJECTIF

Démontrer, chez des patients atteints de rétinopathie pigmentaire (RP) avec anneau hyperautofluorescent
OKBLISNI CO Sy O2dzNIIS f2y3dzSdzNJ RQ2yRS& o6/ [ ho SiG Sy LINE

la fonctionmaculaire.
MATERIEL ET METBES

Nous avons réalisé une étude rétrospectivd y& f S & SNIIA OS celr@ Rosjftalidr téyichél 2 34 S R
universitairede Tours, en considérant tous les dossiers de RPesuwvitre le 03/12/1997 et le 27/07/2018
Nous avons inclus0 yeuxatteints deRPavecanneau hyperAF CLO et/ou. Rous avons calculiés surfaces
des anneaux hyperAfen CLO etR) et de zone ellipsoideZB intégre maculaireen OCT(Optical Coherence
Tomography), ainsi qu moyenne des seuils de sensibilité rétiniendu champ visuehutomatisé (CVA)

statique
RESULTATS

Nous avons retrouvé une corrélation positive entre la sensibilité rétinienne diffuse moyenne du CVA et les aires

b f QAYGSNRSAZINI RSa | yySltdzE KELISNIC SyniIphzSiraenaonNsad®
bords internesST NB & LISOGABSYSyid o6 TnZcmX tfrnZnnamd SG 6 ' IT'nIcnz
SGFAG SIHESYSYG LRAAGADGS 1 950 £864 FANBA RS %9 Ay(s3INE

CONCLUSION

Notre étude confNl¥S f QK28 L2 1 KS§ &S R deg Snnedux hypNAFICLQ &dkRiazény de
transition entre des photorécepteurs fonctionnels et dysfonctionnels. Elle pourrait avoir des implications sur
les futures thérapeutiques dans la BHa surveillance dé SdzNJ SFFAOF OAGS Sy aQl FFNI yOK

MOTS CLES

WSUAYAGS LIAAYSY(llANB:E O2NNBtlIGA2YS |yySlkdz KeLISNY dzi2¥
infrarouge, oct, champ visuel, thérapie
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ABSTRACT

Correlation between macular structure and the campimetric
involvement in retinitis pigmentosa

with a hyperautofluorescent ring

PURPOSE

To demonstrate, for patients with retinitis pigmentosa (RP) presenting a hyperautofluorescent (hyperAF) ring in

short wavelenghths (SWL) and near infrared (IR), a correlation between the macular structure and its function.
MATERIALS AND METHODS

We conducted a retrospective study in our ophthalmology department at the University Hospital of Tours,
NEBASsAY3T FEf wtQa FAESE F2f{ft26SR FTNRY MHKNOKMPppT G2
hyperAF ring in SWL and/or IR.

We calculatedhe surfaces of hyperAF rings (in SWL and IR) and preserved macular ellipsoid zone (EZ) in OCT
(Optical Coherence Tomography), as well as the mean value of retinal sensitivity thresholds in static automated

visual field (AVF).
RESULT

We found a positiveorrelation between the mean value of retinal sensitivity thresholds in AVF and the areas
inside the hyperAF rings in SWL and IR (respectivel; {2, P<0,001) and£0,54, P=0.03) up to their inner
edges; respectively €0,61, P<0,001) and£0,60, P=M1) up to their external edges). The correlation was also
positive with the areas of preserved macular EZ in O€0,47, P= 0.01).

CONCLUSION

Our study confirms the hypothesis of a materialization by these hyperAF rings of the transitional zone between
functional and dysfunctional photoreceptors. It could have implications on future therapeutics in RP and their

follow up in terms of efficiency, avoiding the execution of a visual field.

KEYWORDS

Retinitis pigmentosa, correlation, hyperautofluoresceing, autofluorescence, short wavelength, infrared, oct,
visual field, therapeutics
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ABREVIATIONS

AV: Acuité visuelle

AF: Autofluorescence

CHRU Centre HospitalierRégionalUniversitaire champ visuel automatisé (CVA)

CCIC Qoefficients deCorrélation Intra-Casse
CLO Courte 12 y 3 dzSodre) R Q

ERG Hectrorétinographie

EPR BEpithélium PigmentaireRétinien

FAST Fiber Adapted Static Testing
HyperAF. Hyperautofluorescent

IR :Proche infrarouge

ISCEVInternational Society for Clinical Electrophysiology of Vision standard

IC 95% Intervalle de confiance a 95%
IsoAF 1soautofluorescence

LF: Lipofuscine

¢
(0p))

LogMAREOKSt € S t 231 NAGKYA I dzS
MAVC: MeilleureAcuité Visuelle @rigée

MER: MembraneEpirétinienne

PR: Photorécepteurs

RP: Rétinopathie PFigmentaire

SE SegmentsExternesdes photorécepteurs

SLQO Scanning Laser Ophthalmoscope

SDOCT: Spectral Doman®Dptical Coherence Tomography

ZE: Zone BHlipsoide

fQFLy3ItS YAYAYLf
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INTRODUCTION

La rétiropathie pigmentaire (RP) estussi nommeée dystrophie rétinienne mixte ou
« rod-cone dystrophy du faitR Qdzy S RSISYSNBEAOSYy OS LINRPINBaAAAD
Celleci débute en périphérie de la rétine, prédominant sur les batonnets, puis @okrs
son centre, avec atteinte dé8s ySa | dzE &0l RS& I gl yOSao Lf &Ql
la prévalence mondiale estde 1/40Q0]> LJ2 dzNJ f | 1j dzStf € S y2dza yS RA&
RQI dzOdzy G NI ADeS$ a5Sajs (ihérdpdgdids $ontFed cours (thérapies génique,
cellulaire, facteurs de croissance, prothese épirétinief@g) Satransmissiongénétique est
tres hétérogene, pouvant étre sporadique ou héréditaire (autosomique récessive dans 40 a
60% des cas, autosomique dominaftd Y& on t nm: RS& OFa 2dz € A€
cas)[3, 4).

{2y RAF3Iy2aGA0 NBL}RAaS adzNJ dzy Tl A&a0SIdz RQI NH«
aspect dit «typique» révélant une paleur cireuse de la papille, un rétrécissement artériel

diffus et des mottes pigmentaires périphériques regroupées @stéoblastes>. Elle est

presque toujours bilatérale et globalement symétriquglle se traduit par une héméralopie

I 33a20ASS t dzy NBUNBOA&AASYSY(d LINRPINBaAaaAT Rdz C
visuelle (AV) aux stades tardé. Elle se manifeste panne altération des réponses

scotopiques puis photopiques en électrorétinographie (HRJG)

Certaines techniques, trés répandues en pratique courante et non invasives,
LISNXY SGGSy f QSELX 2N} A2y Y2t SOdz I ANB S |
f QFdzi2Ft dz2NBaOSyOS 06! CO0 Rdz F2yR RQdaAf SG RS
Coherence Tomograplen Spectral Domain (SDCT).

[1OC Rdz F2yR RQdzZAf LISNY¥SG RS @Aadzrt AAaSNJ RS
f Q2LIKGI f Y2 & O aitIvasdmblabieredt udieNsbcBnazfation de lipofuscine (LF)

RFya fQSLIAGKSE AdzY LA IYSyS | O2NBNINS GEA2/YATAYS daNd t Rl
RS YStflyAyS RIFya fQ9tw Si trougeO®[ZNR ORS LJ2 dzNJ f

leSEh/ ¢ Sad dzyS GSOKYyAljdzZS RQAYIISNRS Ay OAQ2
dimensions. Sa haute résolution axiale (>5 microns) lui perméanmment de bien
individualiser la jonction des segments internes et externes des photorécepteurs, aussi

appelée zone ellipsoide (ZE), témoin de leur intégrité anatoniéue
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Plus de 50% des RP présentent un anneau hyperautofluorescent (hyperAF)
parafoveolaire[7]. Il correspondraien SBOCT maculaire a une interruption de la ZE avec
RA YA Yy dzii passéur Rthierin@ekterng 8]. Il pourrait étre un facteur pronostique et

un élément de suivi.

b2dza RA&LIRA2Y & RIya fdu ceat® NispitQisr régional LIK (0 | €
universitaire CHRYRS ¢ 2dzNE RQdzyS @I aisS O2K2NILIS RS LI
certains un anneau hyperAF en CLO et IR. Leur &aitinon invasif et protocolisélLa
majorité a bénéficiéRud examen en lampe a febt S T 2RURe nRGR @ | e
clichésRdz ¥ 2 y & ARCLD StAR, en-S0T maculaire é2ud champ visuel automatisé
(CVAptatiqueMetrovision Fast 3@ pour les deux yeux.

I dzOdzyS SiGdzRS yQF Sy O2 NBf @A yOISS NI 2idzNI SR INBNERSy
CLO et IR, ainsi que celui de la mesure de surface de ZE integreQgtiTSDaculaire dans
fQsSilofAaasSYSyid RQdzyS FdzidzZNB &GN} 6S3IAS (KSNI

[ Q20 2SOGAF LINAYOALIt RS y2GNB SidzRS Sil s
atteints de RP avec anneau hyperAF en CLO et en IR, une corrélation entre la structure
maculaire identifiée parf I & dzNJF I O ShypBr&Fetfi @IA W & Ia dERet SIOCT
maculaire) et sa fonctiofpar la sensibilité diffuse moyenne du CMatiqueet la meilleure

AV corrigée (MAVE)

[ Qdzy RS a Hdei@eSi6 noleF&iuded®iOde mettre en évidenahez ces
patients les corrélations respectives enteskurfacs RS t QI y y S paddeskdéukJS NI C
G@LISa RQA YL enSOL® ®ten SR NousOvalions également démontrefeurs

corrélations avec la surface de ZE integre efO8D maculaire.

OYVTAYI y2dza | @d2ya SGdRRAS OKST O0Sa LI GASyda
hyperAF en CLO, en IR, de ZE intégre e@GDmaculaire et la senti® moyenne diffuse
du CVsstatiquel SO f I RdzZNBS RQS@2fdziAz2zy RS fF LI (K2
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MATERIEL ET METHODES

1-Sélection

Nous avons effectué une étude rétrospective, observationnelle, monocentrique dans
fS ASNBAOS RQ2LKGIfY2f23AS Rdz /1 w! RS ¢2dz2NRA.
présentant une RBiagnostiquée entrdée 03/12/1997 et le 27/07/2018.

Nous avons ifasles yeux donta RP étaisuspectée pat QK A & ( 2 otNIS G2V \RA IRHEIZA
confirmée paunEREAf 20 f | O02 YLIX A & S f Igtgfnatiosal SodeR b2 O2 f S
Clinical Electrophysiology of Vision standaj®l) Ils devaient tous présenter un anneau

hyperAF CLO et/ou IR, avec une vision centrale préservée et une fixation stable.

Les critéres de non inclusion des yeux étaient les suivants

- (1) absence de clichés en AF,

- (2) clichés AF sans SD OCT et/ou sans CVA statique Metrovision RASTAR/E,

- 000 Ft0aSyOS RQlIYyySldz KEBLISNIC /[ h SGk2dz Lw
- (4) anneau hyperAF CLO et IR de surface non mesurable sur un seul cliché,

- (5) double anneau hyperAF ou arc hyperAF CLO et/ou IR

- (6) autre(s) cause(s) de maculopathie(s),

- (7)opposition au traitement des données.

Parmi les yeux inclus, les analyses en AF (CLO et/ou HRQ)CBDnaculaire, CVA
statique Metrovision FAST 3P et mesureR Q! ne pouvaient étre effectuées si les
acquistions étaient de mauvaise qualit@u si le délai entre la réalisation des examens

compares était supérieur a 10 jours

Concernant spécifiqguement les analyses du Gi&ique Metrovision FAST 3P et dela

MAVC, ellesie pouvaient pas étre effectuéesehlfis 8 Sy OS RS  Qdzy RS

O«
(0p))
Qx

- (1) trouble des miliewaltérant la qualité des clichés AF et/ou OC€dmme une
pathologie cornéenne, vitréenne ou unataracte de densité >1+),

- OHUO | dzi NB Y Odzf 2 LI U KrhaSulaitednragenéiBtellifdime fodz | G N2 L
NBGAYASYZX GNRdz YI Odzf  ANBSZ 1jdzQAt &a2iad I Y
maculaire tractionnelle),

- (3) antécédent de décollement de rétine et/ou de chirurgigniénne,

- (4) neuropathie optique (notamment glaucome),
17



- (5) amblyopie,

- (6) pathologie neurologique avec retentissement visuel et/ou campimeétrique.

2-Acquisitions

Pour chaque patient étaient récoltées des informations épidémiologiques, cliniques
et lescaractéristiques de leur RP.
Autofluorescence

[ S& Of AOKSa Sy !'Cc 2yi0 SiS 2o60Sydza t LI N
balayage ou €onfocal SL® (scanning laser ophthalmoscope) (Spectralis Heidelberg Retinal
Angiograph [HRA]JHeidelberg Engineering, Heidelberg, Allemagne).
Aprés dilatation dzLJA £ £ F ANB RS f QdzZAf RQAYUGSNs G dzyS I O
RS OAraAz2y RS onEonc SilAG 20GS8SydzS LINB& O2NN
Pour les clichés en AF
- EnCLOf § &A3dyltt RQSEOAGIFGAZ2Y SiGlFAG Réennyy y°

fluorescéine, sans injection de la fluoresceéine),

A

- 9y Lwz S aradyrt RQSEOAGFIGAZ2Y SGlFIAG RS 71y~
ROQAYR208I yAySs alya AyaSOiAizy RS O2f 2Nl ydo

Une série de 16 a 18 images étaient enregistrées et soumises asomenation

Fdzd 2 Yl GAljdz2ST | 3a2008B0LAVAS aRBAY YRQIRNISGRSTA S|
bruit. Un seul clichétait évalué qualitativement et quantitativementivec une résolution

de 768x768 pixels pour le mode CLO, & 512x512 pixels pour le mode IR, incluant la
G20t AGS RS fQFANBS YI OdzZ F ANBnnSx@ 1)l dz Y2AY & dzy S

[ Sa 02NRa AyGSNysSa SiG SEGSNYySa RS fQlyySlhdz
étaient définis pas les limites visibles sur les images en AF dugs@liamétres verticaux et

K2NAT 2yidtdzE SGFASYyd YSadiNsa Sy YAONRYAE 6xYO
f QI LILJ ®Bokrfles 2 weux de chaque patient, nous avons megué&e au logiciel du

Spectralis HR®& les diametres verticaux et horizontaux maximums passant par la foveéa (en

kY0 RS OKFIdzS FyySldz K@LISNIC /[ h Si{Annexes 2dzal

2). Les aires de ces anneaux étaient ensaikeulées (en pA) a partir de ces valeurs.
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SDOCT maculaire

Les images tomographiques de la rétine étaient obtenuesJROCTde type 3D
OCT1000® (Topcon Medical Systems, Inc., Oakland, New Jersey, USA) pour 8 patients (16
yeux) entrele 15/02/2012 etle 23/01/2015 et en acquisition de haute résolution par DRI
OCT TRITO®I(Topcon Medical Systems, Inc., Oakland, New Jersey, USA) pour 17 patients
(34 yeux) entrde 21/02/2018 etle 27/07/2018.
[ S LINRPG202tS RQI Olj dzA & A G A 2 de 6Grdnydla langueur bafaya&y I O]
la macula en étoile centrée par la fovéa, a travers une pupille dilatée, aveORA
balayages/seconde pour le 3D GTIDO®et 100000 Abalayages/seconde pour le DRI OCT
TRITON® Le SBDCT identifie 3 lignes hypegflectives distinctes, correspondant de
f QAY U SNASdZNI GSNE f QS E (S Ndu§edzphr |a miebrans limitaBte A 2 y &
interne, la ZE (jonctiorsegment interne/segment externe des photorécepteurst le
complexe EPRiembrane de BriichDes images en échelle de gris étaient utilisées pour une
identification et des mesures plus précises de la ZE, définie par la banderbflpetive
siégeant juste alRS & & dzA R Qdzy S-réflecivizpisS épdisgelISpEkentant le
complexe EPR/membrarde Biich[10]. Le siege de rupture de la ZE était défini par le point
a partir duquel la bandayperNB Ff SOUGA PSS y QS AG LX dza @GAaAof S
b2dza | @2ya FAyaAr YSadaNB t fQFARS Raés 23A0A
diamétres verticaux et horizontaux maximums passant par la fovéa de ZE integreGdTSD

maculaire correspondants a ceux mesuré@sfd- CLO et [Rnnexe 3)
Les aires de ZE maculaire intégre ont ensuite été calculées ®raypartir de ces valeurs.

Champ visuel automatisé

[ QF Olj dzA Gvidiak effgctuéedzour chaque oedlvant dilatation pupillaire, par
périmétrie statique automatisé FASTFiljer Adapted Static Testing30-2, (Coupole
Metrovision, Perenchies, Hautke-France, France), blastanc.
Elle testait des points dartsl localisations différentecouvrant les 3@egrés centrauxjont
la disposition correspondait awdtérations les plus fréquentes des fibres ganglionnaires au
niveau de la rétine et du nerf optique.
Nous avons utilisé unstratégie seuil rapide (RT), optimisant les présentations pour une
mesure de seuils en un temps minimum
[ QdZAt y2y GSadGsS SGFAG 200fdza LISYREYy(G G2dziS
blancs (taille du stimulus Goldmann l1ll, de durée 300 ms), de 0 a 20 décibels (dB) de degré

RQI GG Sydz A2y étaedt priédentés sizivld fgrid y5l&ans de 10 candelas (cH)/m
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On demandait aux sujets de maintenir la fixation sur une croix rouge de 2° de diairetre.
sensibilité moyenne des 94 localisations était calcuM@us prenions en compte la validité
des mesures, le diametre pupillaire, la correction optique, les pourcentages de perte
RQFGGSyiA2yLeSTAVA R&roviBianEFASFBEedpondants aux yeux analysés
étaient superposés automatiqguement aux clich&Q!QGCO et IR grace au logiciel
Metrovisior®,apres repérage manuel de la papille et de la fovéa pour les faire correspondre

respectivement avec la tache aveugle et avec le pic de sensibilité rétinienne fovéolaire.

Les seuils de sensibilité rétinienne moyensiiAétaient calculés (en dB  LJ2 dzNJ OK | |j dzS
f QOAYOSNASAINE &adzNJ S £ £ QSEGSNASdzZNI RS f QlFyyS|

moyenne du champ visuel était également calculée.

3aSGK2RSa4 RQSQ@lIftdzZ A2y RS& NBadz GF G4

5S8dzE 2 LISNI (G SdzNB Ay RSLWISNIRMIYLDHZ NIB vyt | (@SIda&id 165
diamétres des anneaux hyperAF en CLO, en IR, et de ZE integre-@@Bimaculaird_es
airest  f QA Y (G SNR SdzNJ RsSreace deyZ§ $iteglzE ma&iiairétiiedt erstite
calculées a partir de ces mesures. desix opérateurscalculaient aussia moyenne ds
dSdzifa RS aSyaAroAfAdS NBUAYASYYS Rdz OKF YL DA
Seule la moyenne entre la premiere et la deuxieme unesde ces parameétresetait
considérée dans nos résultats. SNIi F Aya & SdzE y QS lcihngnbdes BWF & | y I
CLO, IR, SOCT maculaire, CVA Metrovision FASZ,30esureR Q). +

4-Analyses statistiques

[ S& @I f SdzZNE RROIEFSNES REG aRS/ aSyaAirortAaidsa
fQFLyySldz yS NBaLISOGIFASYGd LI & dzyS RAAGNROdzi A
donc exprimées en médianes avec leurs intervalles interquartimur les analyses
statistiques, la MAVC étamesurée de loin sur une échelle MONOYER et analysée en échelle
f23FNRAGKYAljdzS RS QI y3t S; le¥ kajedrsr2.of et F0SndidNEnd 2 £ dzi
respectivemenkcompteles doigt» et «voit bouger la mainkes AV de loin définies comme
«faibles>éll  ASyi O2yaAaARSNBS& 02YYS Q! £+ AYTSNASdIzNE
Les analyses statistiques ont été effectuées par un statisticien.

La concordance intesbservateurdd Y S & dzZNBa RQIFANB RS& |yySlt
RS& YSadz2NFEE int&feled SOET RaBulee et du calcul de sensibilité rétinienne

moyennedu CVALJ- NJ NJ LJLJ2 NiyperAF en QLO/ef &hlsRizé évaluée grace au
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calcul de coefficients de corrélation intcdasse(CCIC)La qualité de la concordance était

jugée de faible selCCIG G F A i A Y FSNA S dzNig EClGtaib eomprifkedtre©.21S LJG | 0 €
et 0.4, de modérée sel CClGtait compris entre 0.41 et 0.60, de bonne siCClCGtait
O2YLINR & Sy iNB ndcwm eSdl@tateompris Bnire FBOSHIPSt t Sy (i S &

Nous avons utilisé un test non paramétrique de comparaison des médianes de
Wilcoxon pour rechercher une différenstatistiquementsignificative entre les sensibilités
rétiniennes moyg’ Y S& Rdz / ! LJ NJ NI LI NI Fdz aA83S RS f
b2dza Sy | @2ya S3ALESYSyd FrAld  Qaskidugent L2 dzNJ
significatveSY G NB f S&a FANBa t f QAYGSNRASdzZNI RSa yyS
internes et elle de ZE intégre en SDCT maculaire] QK@ L2 1 K8 &S ydz S | 2
LI2&aGdz FAG 1jdzQAt BSOS yHIBIBA (& Sladz@dzyNdallie&® 05 BSitNRE)SA dzF

considérée comme statistiguement significative.

Un test de corrélation de Spearman été utilisé pour déterminer lesorrélations
entre les aires de surfaces rétinien@nneaux hyperAF CLO et BE integre en SDCT
maculairgs tf+ aSyYyaAoAfAdS NBUAYASYYySs ttF a! =/ Si
[ QK@ LR G K8 asS ydz f Saitdquela caRétiiah édtte le§ Gadables Gigitad ded
KFIal NRZ | dziNEYSyd RAG [[dzQAf cyQeé F@FAG LI & RS

Une Rvalue<0.05 était considérée comme statistiquement significative.

5-Considérations éthiques

Les données médicales informatisées étaient traitées confidentiellement apres
anonymisation dans un fichier Ex@elen accord avec la loi n° -2F du 6 janvier 1978
relative a l'informatique, aux fichiers et aux libertés. Le recueil de données a été déclaré
auprés de la/ 2YYA aaAz2y bl aGA2ylFfS RS fQLYF2MNI (Al d
référence 2018 _086).

Une information écrite a destination des patients étaifidiée dans le service
RQ2LIKGIFfY2f23AS Rdz /| w&lalédgishtios @GadzNeEcad(@ 2166 Prajisy S Y Sy
NEOKSNOKS Oft AyAljdz2S YyQAYLIX Aljdzr yaG LI a €1 LIS

X«
w»

Notre étude était conforme aux recommandations éthiques de la déclaration
RQI Sfetiaroténd un aviF | @2 NI 6t S | dzLINB A Rdz O2YAUS RQSI
clinigue du CHRU de Tours (sous la référence 2018 047).
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RESULTATS

1-Sélection

La population initiale considérée pour notre étude était constituée de 114 patients (228

88dzE0 FGGSAYGaE RS wt adzA OAa  &iTols. PanSewdss NIOA OS

yeuxissus de 28 patient®4,12%) présentaient un anneau hyperpiSa Of AOKSa&a ! C
été retrouvéspour 134 yeux (58,77%Au total,178 yeuxprovenant de 8 patients(78,07%)
ont été exclus eb0 yeuxissus de 25 patient®1,93%) ont été inclus. Leurs caractéristiques

sont résumeées dans la figure 1.

Parmi les patients inclus, le setio était de 0,9 avec un age médian lors de la réalisation
des examensd89ans (29 T 0 ® [ QNIS YSRAlIY RS RSodzi- R

Sa
opuI Y2y O02yydz LIR2dzNJ mn LI GASyliao [-4QNBS YSR

connu pour 1 patient.

La majorité des yeux était hypermétrope (de +0,25 a +5,25 dioptriesdtgfmate (de0,25
a -3 dioptriesde cylindre). LMAVCétait conservée avec une médiade 0 logMAR (0.16),
soit 10/10sur échelle Monoyer (8/100/10).

La quastotalité des yeux inclus présentait une membrane épirétinienne (MER) (Fl%é)
était mapritairement non tractionnelle (95,74% des MER). Une proportion non négligeable
RS 0Sa&a &SdzE LINBaASY(l Al dzy LeliBsted&s cardctérightjuess NB

démographiques de la population instuest décrit dans le tableau 1.
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Yeux atteints derétinopathie pigmentaire
suivis au CHRU de Tours diagnostiquée entre
le 03/12/1997 et le 27/07/2018 n=228 (114 patients)
. J
4 N\
Yeuxinclus
n=50 (21,93%) (25 patients
. J
|
Yeuxanalyseés Yeuxnon analysés pour ces 5 modes
pour les 5 n=36 (15,79%):
modes
n=14 (6,14%) -Pas d'analyse en AIR n=12 (5,26%):
' -Pas d'AF IR retrouvée n=12
AF CLO, AF IR,
SDOCT, -Pas d'analyse en SOCT n=2 (0,88%):
CVA Metrovision -SDOCT réalisé > 10 jours apres I'AF n=2
FAST 3@,
MAVC -Pas d'analyse du CVA Metrovision FAS1230
\ ) n=24 (10,52%):

\_

- CVA Metrovision FAST 3D

réalisé >10 jours aprés I'AF n=2
-Cataracte de densité >1+

ou altérant la qualité des clichés AF

et/ou OCT n=1

-Dystrophie pseudovitelliforme résorbée n=;
-Oedeme maculaire n=9

-Atrophie maculaire n=2

-Trou maculaire lamellaire n=2
-Membrane épimaculaire tractionnelle n=2
-Glaucome n=2

-Métastase cérébrale avec retentissement
campimétrique n=2

-Amblyopie n=3

-Acquisition de mauvaise qualité=3

-Pas d'analyse de I'acuité visuelle n=20 (8,77%):
-Cataracte de densité >1+
ou altérant la qualité des clichés AF
et/ou OCT n=1
-Dystrophie pseudovitelliforme résorbée n=:
-Oedeme maculaire n=9
-Atrophie maculaire n=2
-Trou maculaire lamellaire n=2
-Membrane épimaculaire tractionnelle n=2
-Glaucome n=2
-Métastase cérébrale avec retentissement
visuel n=2
-Amblyopie n=3
-Acquisition AF et/ou SCTde mauvaise

Yeuxnon inclus
n= 178 (78,07%)
(89 patients):

-Pas d'autofluorescence (ni CLO ni IR)
retrouvée n=134 (58,77%)

-Autofluorescence (CLO et/ou IR) seule
(sans SBDCT ni CVA Metrovision FAST-30
retrouvé) n=40 (17,54%)

-Pas d'anneau hyperAF CLO et/ou IR
n=40 (17,54%)

- Anneau hyperAF CLO et IR trop large
(non mesurable en totalité sur un seul clich
n=2 (0,88%)

-Double anneau hyperAF CLO ou IR n=0 (0
-Arc hyperAF CLO et/ou IR n=0 (0%)

-Autre cause de maculopathie en oeil de
boeuf n=0 (0%)

-Opposition du patient au recueil des
donnéesn=0 (0%)

0)

qualité n=0

Figurel. Flowchart représentant la distribution de la population considérée par notre étude.
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Caractéristiques

Nombre de patients (n=25)

Nombre d'yeux (n=50)

Sexe Hommes 12 (48 %)
Femmes 13 (52%) -
Ameétropie Myopie (rang en dioptries) 9 (36%) (-0,25 a -3,25) 13 (26%)
Hypermétropie (rang en dioptries) 14 (56%) (0,25 a 5,25) 26 (52%)
Astigmatisme (rang en dioptries) 23 (92%) (-0,25 a -3) 46 (92%)
Non connue 2 (8%) 4 (8%)
Pathologies significatives assoc Cataracte primaire (rangs d'intensité) 8 (32%) (de 1 & 2+) 11 (22%)
Cortico-nucléaire isolée 4 (16%) 4 (8%)
Sous- capsulaire postérieure isolée 2 (8%) 4 (8%)
Nucléaire isolée 1 (4%) 1 (2%)
Siége non retrouvé 1 (4%) 2 (4%)
Cataracte secondaire 1 (4%) 2 (4%)
Statut du cristallin inconnu 4 (16%) 8 (16%)
Glaucome 1 (4%) 2 (4%)
Présence ou absence de glaucome inconnue 2 (8%) 4 (8%)
Drusens du nerf optique 2 (8%) 3 (6%)
Membrane épirétinienne (MER) 24 (96%) 47 (94%)
Tractionnelle 2 (8%) 2 (4%)
Atrophie maculaire (AM) 1 (4%) 2 (4%)
sRSYS YI Odzf F ANB Oeaizo0 6hal/o 5 (20%) 9 (18%)
[23SGGSa YIOdzZ I ANBA &l dZRS YS 6 [ 8(329%)0 14 (28%)
Trou maculaire lamellaire (TML) 1 (4%) 2 (4%)
Dystrophie pseudo-vitelliforme résorbée (DPVR) 1 (4%) 2 (4%)
Statut maculaire en OCT inconnu
(présence de MER, AM, OMC, LMSO, TML, DPVR) 1(4%) 2 (4%)
Amblyopie (rang intensité) 2 (8%) (Iégere) 3 (6%)
Métastases cérébrales sur les voies visuelles 1 (4%) -
Chirurgie oculaire Phakoémulsification 4 (16%) 7 (14%)
Capsulotomie postérieure au laser YAG 2 (8%) 3 (6%)
Traitement Inhibiteur de I'anhydrase carbonique - -
Voie orale isolégacétazolamide) 1 (4%) -
Voie topique isolée 5 (20%) 9 (18%)
Dorzolamide 2 (8%) 4 (8%)
Voies topique et orale associée - -
Dorzolamide et acétazolamide 1 (4%) 1 (2%)
Supplémentation vitaminique et en oligoéléments par voie 2 (8%) -
Vitamines C, E, zinc, omégas 3, lutéine, zéaxanthine 1 (4%)
De nature inconnue 1 (4%)
Administration au moment des examens 2 (8%)
Statut de I'administration au moment des examens inconnu 1 (4%)

*Les données sont des effectifs (avec pourcentages)

Tableau1/ I NI OG0 SNR &G A lj dzS &

RSY2 3N} LKA I dzS

a RS f1I LJ

Le mode de transmission des RP dans la population sexctait en majorité

héréditaire (56% des inclus), principalement sur un mode autosomique récessif (21,43%

LJI

NJY A

fSa Y2RSa RS

OGN yavYArAaarzy

KSNBRAGLE AN

recherchées que dans 20% des cas inclus, et non identifiées danse6@#sdnclus.

[§ T2yR RQdA ¢

202SO0AQF AL

dzy' S wt

G & LJA |j dzS

étaient majoritairement non syndromiques (44% des patients inclus). La forme syndromique

la plus fréquemment retrouvée était le syndrome de Usher (16%pdéients inclus), de

type 2 principalement (75% des syndromes de Usher identifiés).

[ QSy a S Yearfcristity$ea des RP inclues est décrit dans le tableau 2.
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Caractéristiques Nombre de patients (n=25) Pourcentage de patients inclus (9

Transmission Inconnue 6 24
Sporadique 5 20
Héréditaire 14 56
Autosomique dominant 2 8
Autosomique récessif 3 12
Lié al'X 2 8
Inconnue 7 28
Mutation génétique
Recherchée 5 20
Identifiée (type) 2 8
Résultat non connu 3 12

1 aLJSOG | dz T¥pRiyeR R U d7A f 20 80
Atypique 3 12
Punctata Albescens 0 0
Sine Pigmento 3 12
Sectorielle 0 0
Non connu 2 8

Forme clinique Syndromique 5 20
Syndrome de Usher 4 16
Type 2 3 12
Type non connu 1 4
Syndrome non connu 1 4
Non syndromique 11 44
Caractére syndromique ou non syndromique non connu 9 36

Tableau2./ I NI OG SNRA&(GAljdzS&a RS& NBUOUAY2LI) KASA LAY

Concernanf QF LSOOG Rdz F2yR RQdZAf Sy ! CI f Ql yyS
dans 100% des cas incliAF @moyennelJS NA LIK S NRA SétaiRr®rméle)enyCyCSdt dz
IR) pour presque la totalité des yeux inclus (96% des inclus), avec une atrophie péughériq
RS f QSLIAGKSt AdzY LIAIYSYGlIANB NBUAYASY @GAaAroftS

2-Analyses

{Sdz2f & mn @&SdzE omy:: RS& AyOfdzayv 2yl 0SYyST.
SDOCT maculaire, C\sfatiqueMetrovision FAST 3P et de la MAVC.

[ QI 6aSyO0S RS Of AOKSa ! C Lw RA &ukeymodef Sa |
pour 12 yeux (24% ddsy Of dza& 0 @ t 2 dzNJ v & SdzE 6 FOCT RaBudairer y Ot dz
I dF A0 SGS STFSOUAzSS n lya @yl tSa Of AOKSa
autorisé leur analyssur ce plan

[ QL y I f @84S Rdz / +!-4a§ Q8P askidieApuy ZyEuk) 806 desn
inclus) et celle de la MAVC pour 20 yeux (40% des inclus). Les caractéristiques des yeux non

éligibles a une analyse par CVA Metrovision FAST &Qle la MAVC sont décrites dans le
Tableau 1.
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3-Cancordance intetobservateur
On observait une excellente concordance

' yyStdzE KeLlSNIC /[h Si
calcul de sensibilité rétinienne moyenae / =+ !

en IR (Tableau 3).

YS&adzZNBa RQF A
R SOCT MftdaiteNsS du R QI A
NJ NI LILI2 NI t fQF yySt

inbdiservateur da
LwZ
LJI

Mesures effectuées par 2 observateurs N CCIC [IC 95%]
' ANB RS fQlFyySldz K&LISNI C
Wdza lj dzQt a2y 02NR Ay(d 50 0.97[0.950.98]
Wdzi lj dzQt a2y 062NR SEG 50 1[1-1]
' AN’ RS fQlFyySldz K&LISNI C
Wdza |j dzQt a2y 062NR Ay 38 0.98[0.960.99]
Wdza lj dzQt &2y 062NR SEG 38 0.98[0.960.99]
Aire de ZE integre en SD OCicuaire 48  1[1-1]
Sensibilités rétiniennesnoyennes duCVA
En AF CLO
I f QAYGSNASdzZNI RS £ QI y26 0.99[0.980.99]
{dzNJ £ QF Yy Sl dz K&8LISNJI C 26 0.9[0.80.95]
I fQSEGSNASdzZNI RS f QI y26 1[0.991]
En AF IR
I £ QAYGSNASdZNI RS f QF y17 0.99[0.991]
{dzNJ £ QF yy Sl dz K&8LISNI C 17 1[11]
I f QSEGSNASIzZNI RS £ QI y17 1[11]

Tableau 3.Evaluation de la concordance intebservateur des mesures effectuées, par les

coefficients de corrélation intralasse (CCIC) et leurs intervalles de confiance (IC 95%).

4-Corrélation entre les anneaux hyperAF CLO et IR

/[ h

Il existait une corrélation posit@S Sy i NB
S L w&bo@girielijndzQt T £ ScigNI

£8a FANBA L fOQAYD:
t $(nrbn Sdh Ly BEXi iSmy/ S
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/| SGGS O2NNBfFGA2Y SGFAG L dza AYLRNIIFYGS LI2dz
des anneaux hyperAF CLO et IR.

[ I @1 tSdz2NJ YSRAFYS RS& FANBA RSa FyySldzE:
mm2 (1,154,89) en AF IR, et de 3,21 mm?2 (2465) en AF CLO. Cette différence étant
statistiquement significativP<0,001), le bord interne des anneaux hyperAF était donc plus
LINE OKS RS I F2@0SlI Sy ! C Lw [[jdzQSy !'C /[ ho

= Jusqu'aux
bords
internes

+ Jusqu'aux
bords
externes

Aire a l'intérieur de
I'anneau hyperAF CLO (mm?)

0,00 5,00 10,00 15,00 20,00 25,00 30,00
Aire a l'intérieur de |'anneau hyperAF IR(mm?)

Figure2.! C Rdz F2YR RQdzZAf /[ h NBLNBASWMEBNYGC &dra ) dik
ses bords interng(A) etexterned . 0 ® | C Rdz F2yYR RQdzZAf Lw NBLINE
f QI yySldz K& LISNI C 2 dif)jetzxternsils. Lorrél&idhR positiveg ES Ny S
entre les aires a lintérieur des anneaux hyperAF CLO et IR, jusqusédbteds internes

6 ' n 3 dpjosqutaleusbordSefiternes( ' n S pp> t T no d

5-Corrélations entre les anneaux hyperédtHa surface de zone ellipsoide integre enr@OT
maculaire

Lt SEAAaGIAG dzyS O2NNBf | (A 2y -OCRmakulakee§ Sy i)
fQFANBE £t f QAYUGSNASIzZNI RS t QlyySldz K&LISNI C

- En/ [ hE 2dzaljdzQt @fa-y2pMRA r nENEMNMPSSG. SEGSNYSA
(Fig. 3)

- EnLw3X 2dzaljdzQt &aSH nag pNBRalt ASETONYES3a AFigIHZymI t

[ QL ANB RS %9 Ayid83aNB YI Odzf I A N&u HyetAR @n OL® S dzE

Si Sy Lwo 2dzaljdzQt aSa 02NRa AYOISNYySa |jdzQl 9SO

(Fig.3 et 4
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Figure 3! C Rdz T2yR RQdzAf /[ h 6!'0 SiG Lw 6.0 NBLN
AYGSNYS RS  Ql ygede dptukedd&ls KB int2gré én-SBTSmadulige, en

coupe verticale (C) et horizontale (D)2 NNBf I A2y LIAAGAGBS SYyiNB f
OCT maculaire et I'aire a l'intérieur de I'anneau hyperAF, jusqu'a son bord interne, en CLO

(T'nXy pI)(BetenEwmno TnXypX tfanZnnmid O6CULOO®
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. E

M Intérieur de I'anneau
hyperAF CLO, jusqu'a
son bord interne

10
M Intérieur de I'anneau
6,85 & hyperAF IR, jusqu'a
son bord interne
4,88
3,21
2,78
211
W Zone ellipsoide
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Figure 4.Comparaison des surfaces a l'intérieur des anneaux hyp&IlAF (A) et IR (B),
jusqu'a leurs bords internes, avec la surface de ZE intégre énC3Dmaculaire (Cson
diameétre vertical, DY a2y RAFYSUNB K2NRIT2yGrfod 9y &aQ
I yySkdzE RS INI YRS (FAfttS emk8B RS RAH)Jay 6 ¥zY K
RAAGNRAOGdziA2Y RSa YSRAIFIYySa RSa FANBa yQSialAd
GFAftftSa RQlIyySldzE®
6-Corrélations avec le champ visuel
6-1-Corrélation entre lsurface deZE maculaire integre et le champ visuel

Lt SEA&GFAG dzyS O2NNBf I A 2 y-OQDacklasird @B Sy i N
sensibilité moyenne diffuse du CVA Metrovision FAST®0 ' nZn1t> t T ndamo

6-2-Corrélation entrda surface dé QF yy Sl dz K@8LISNI C /[ h SiG £S5 OKI
Nous avons aws observé une corrélation positive entre la sensibilité rétinienne

diffuse moyenne du CVA Metrovision FASRBG f QF ANBS £ f QA y (G SNR S dzN

/' [T hZ 2dzaljdzQt &8arl MR2INEA  tArymiSdNY VB = Sz SEG S NY 61

médianes de sesibilité rétinienne moyenne du champ visuel étaient de 24,45 dB (21,02

HCcXoU0 t fOQAYGSNASAINI RSoI®QhyySdmat QSYy vidlzgec SR

Tnco t fQSEGSNASAZNI RS f Ql yySldz KELISNIC /[ ho
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Ainsi, plusieurs différences statistiguement significatives sont apparues sur les médianes de
sensibilité rétinienne

- 9YyGUNB fSa OIFftSdNA t f QSEHEOIOMR SdzNJ S £ f QAy G
Entre lesvaleurst £ QA Y 0 SNRA SdzNJ S, &adzNJ £ QF yy Sl dz 6 LF n by
EntrelSa @It SdzZNA Sy RSK2NAR S t f QAY{SNASdzNI RS
[ St GSY2A3yS RQdzy RAYAYdziAzy OSYOGNARTFdzZAS RS

S
Rdz OKI YL) @A adzsStz I SO RS& OFf SdzNBR  LJ dza A Y LRI
j dzZQSYy RSK2NH®

35 W Jusqu'a son
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hyperAF CLO (mm?)

¢ Jusqu'a son
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Aire a l'intérieur de I'anneau ©@

0,00 10,00 20,00 30,00 40,00
Seuil de sensibilité diffuse moyenne

du champ visuel automatisé (dB)
30,00

2445

M Al'intérieur de
I'anneau

W Sur l'anneau

moyennes
du champ visuel automatisé (dB)
&
8

10,00

8

M A l'extérieur de
I'anneau

Médianes de sensibilités rétiniennes @

0,00
Localisation sur le fond d'oeil par rapport a I'anneau

hyperAF CLO

Figure 5.Seuils de sensibilité rétinienne du CVA Metrovision FAST(80 dB) superposés a

f QI C Rdz T2y R G@on poSitife ehtie e sensibilitd diffuse moyenne du
CVAett QL ANB t fUAYGISNASdzZNI RS f Ulineyh&lodzl K B IS K !
P<0,001) et exterr®0 "~ ' n S c MmX tMédinBes densénsibilitésiréiniennes moyennes

du CVA, avec ses intervalles interquartiles, a l'intérieur, sur et a l'extérieur de I'anneau
hyperAF CLO (C).
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6-3-Corrélation entrda surface dé QF yy Sl dz K@8LISNI C Lw SiG S OKI Y
Il existait une corrélatin positive entre la sensibilité rétinienne diffuse moyenne du
[ 1 SG tQFANB t fQAYGOSNASdZNI RS sb QF ¥ ph dz KE nJ§

etexternsd " 'ncnX trandnmou o

Les médianes de sensibilité rétinienne moyenne du champ saieht de 23,5 dB (206
HTZHPO £ fQAYUOISNARSANI-RSEZT R y¥F&NAZE QORYY Silndzm8 i
cZTy0 t fQSEGSNASHZNI RS fQlyySldz KeLISNIC Lwo
[ S& YsYSad RATFSNByYyOSa %k BEiyoukdsDtreles BédianedjddzQSy |
sensibilité rétinienne moyenne

- Af QSEGSNASAzNI SiG AdzNJ £ QLI yy Sl dz 6L¥F ndnamo

- SzZNJ SO b f QAYGSNR,SdzZNI RS €t QlyySldz oL nodnuO
- EnRSK2NAR Si t fQAYOGSNRARSdAZNI RS f QlFyySlkdz 0LF n
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Figure 6.Seuils de sensibilité rétinienne du CVA Metrovision FAST(80 dB) superposés a

f Q! C Rdz T2y RCo@tii dositiGeyentre la seasibilitébdiffuse moyenne du CVA

etf QI AiMN&ieurtde ffaheau hyperFA IR, jusqu'a ses bords ineeéné ' nZpnx t T ndn
externss6 " ' n X c n X MéHiangsdersensibilités mtiniennes moyennes du CVA, avec

ses intervalles interquartiles, a l'intérieur, sur et a I'extérieur de I'anneau hyperAF IR (C).

7-Corrélations avec la meilleure acuité visuelle corrigée

Plusieurs corrélations négatives ont été retrouvées entre la M@¥@imée en logMARSL :

- [ S& ANBA t fQAYGISNARASdZNI RSa FyySlEdzE Keé L)
internes O NBALISOGA-@SNEY I t 6 nHAM P=0,&))et exterfes
(respd i A BSY-BYiand (T 023R=0078 Fig0, I

- [ QF ANB RQAY (S DNRESP=RE) (Fig7). 49 Sy h/ ¢
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Figure 7/ 2 NNBf I GA2y yS3aAFGAGS SyunNB I al!x/ Sy f;
K& LISNI CX 2 dziiltez@do StyS dzNBO0AH, PADIBEH I' 0 S-0,43LR%0,G6) T

(B)) et externe 6 Sy | C -0/40, P=0,63p 1 0 S &,43, R=0,@7]B)). Corrélation
YyS3AFGAGS SyaNB I a! x/ Sy f 23£0BwP=6G7(CE QF ANS R

8Corrd | GUA2Y | SO tI RdzZNBS RQS@2fdziAz2y RS fI NB

[ I RdzNBS , eoaspiéée tomaind 12 darée entre le début des symptomes et la

RIFIGS RS étai®drhliep&igzyeux 60% des inclusklle était en moyenne de 18,3

ans(de 1 an a 62ans).

hy

NBGONRdAzOF Al dzyS O2NNBtFGA2Y yS3aAl ek S Sy iNB

& R2YyySSa YRS SBAQIGNSYE A[H Q¥ 0 BNA Sd
f SdzNB 602NRa AV SNEHAE toINBSRAOBIPEGTBY & o6 T
5Fya tSa R2YYSQBARS RSh1:9-035PFE0B)NEy.8)Y I Odz | A

Dans les données campimétriques la sensibilité diffuse moyenne du CVA

Metrovision FAST 3@ 0,46 P=0,06) (Fig.8).
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