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Le fonctionnement de toute la neurorétine peut étre testé grace a I'’enregistrement de sa
réponse a une stimulation illuminant toute sa surface. Selon sa durée, breve (quelques
millisecondes : c’est un flash) ou plus longue (quelques centaines de millisecondes : c’est
un échelon lumineux avec une phase d’installation correspondant aux réponses de la voie
ON et de disparition correspondant aux réponses de la voie OFF), les réponses recueillies
ou électrorétinogrammes apportent des informations sur les modes du fonctionnement de
ses différentes structures.

L'électrorétinogramme flash (ERG flash) permet de tester le fonctionnement des
systémes photopique et scotopique, des niveaux réceptoral et post-réceptoral et
d’approcher celui des voies ON et OFF sur toute I'étendue de la neurorétine ;
I’électrorétinogramme ON-OFF (ERG ON-OFF) renseigne sur le fonctionnement séparé
des voies ON et OFF du systéme photopique.

L'ERG flash fait partie de tout bilan électrophysiologique clinique de la neurorétine ; I'ERG
ON-OFF est d’enregistrement plus occasionnel, I'origine de ses différentes ondes restant
encore a préciser et son intérét diagnostique a étayer.

A- UELECTRORETINOGRAMME FLASH : ERG flash

Il correspond a la réponse globale de toute la surface de la neurorétine, recueillie loin des
sources génératrices, par sommation des variations de polarisations de tout ou partie des
cellules rétiniennes a la suite d’'un flash. Son amplitude est, en premiére approximation,
proportionnelle au nombre de photorécepteurs qui répondent initialement.

Principe de I’'ERG flash

La rétine est stimulée par un flash de niveau lumineux donné délivré a toute la surface
rétinienne - la stimulation est dite plein champ, full field ou Ganzfeld -, dans une
ambiance lumineuse photopique ou scotopique (obscurité). Selon les conditions initiales
de stimulations, I'ERG flash se compose de plusieurs ondes de polarités différentes qui se
succédent dans le temps, provenant des réponses des systemes scotopique et/ou
photopique, des différentes strates - réceptorale ou post-réceptorale - et des voies ON
et/ou OFF.

Ainsi, selon les conditions de stimulation, la situation clinique donnée et les variations des
ondes de I'ERG flash recueillies, est-il possible de détecter des dysfonctionnements
globaux prenant leur origine au niveau des photorécepteurs - les rod-cone dystrophies
par exemple - ou des couches post-réceptorales comme pour le rétinoschisis et/ou liés
aux voies ON et /ou OFF comme par exemple pour les héméralopies congénitales
essentielles.
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Protocole standard

Conditions de genese de I’ERG flash

Un protocole standardisé en cing séquences a été établi par I'International Society for
Clinical Electrophysiology of Vision (www.iscev.org) (Marmor et al. 2004). Les conditions
préconisées permettent d’enregistrer des réponses stables et reproductibles de la
neurorétine et de comparer les résultats entre différents lieux d’exploration.

Choix de la stimulation

C’est un flash d’'une durée inférieure a 5 ms, dont le niveau lumineux est compris entre
1,5 et 3 cd.s/m2 ; sa température de couleur doit étre proche de 7000°K ; c’est donc un
flash achromatique dit standard flash ou SF ; son niveau lumineux peut étre modifié pour
certaines séquences de I'examen. Il est délivré dans une coupole de large surface ce qui
permet de stimuler de facon pratiquement homogéne toute la rétine (figure V-4-1).

L'unité lumineuse du SF est exprimée en énergie lumineuse (candéla par
meétre carré), délivrée durant une seconde, classiquement 2 cd.s/m2...
Comme le flash a une durée inférieure a une seconde, habituellement
5 ms, I'énergie E que doit avoir ce flash délivré durant 5 ms, pour étre
équivalente a I'énergie délivrée durant une seconde, est de 400 cd/m2 ;
en effet: 2(d/m2) x 1000(ms) = E (cd/m2)x 5 (ms) dou
E = 400 cd/m2. C’est le SF qui sert de référence.

Le niveau lumineux scotopique est de 2,5 & 3 unités logarithmique
inférieur au SF soit, pour la valeur choisie du SF de 2 cd.s/m2 et une
diminution de niveau lumineux de 3 unités-log, de 400 cd/m2 x 10-
3 = 0,4 cd/m2. Ce niveau n’est pas strictement scotopique d’'un point de
vue photométrique, mais est considéré comme tel en électrophysiologie.

Conditions de stimulations

Elles sont codifiées en cing séquences qui permettent de recueillir les réponses issues du
fonctionnement du systeme scotopique et/ou photopique.

Préparation initiale du sujet

Y

La dilatation préalable des pupilles est recommandée a condition qu’elle soit compléte.
Cependant, si pour la suite du bilan, le sujet doit pouvoir d’accommoder, il peut garder
ses pupilles de taille naturelle.

Le sujet est adapté a I'obscurité durant 20 minutes afin que I'état d’adaptation de ses
rétines soit stable. Cette durée est optimale pour les sujets de moins de cinquante ans ;
pour ceux agés de 50 a 80 ans, elle devrait étre plus longue - de 25 a 30 minutes -,
compte tenu de 'augmentation de la durée de régénération de la rhodopsine (Jackson et
al. 1999).

A la fin de cette période d’adaptation, le manipulateur pose les électrodes grace a un
éclairage de faible puissance (lumiére rouge actinique) pour ne pas modifier I'état
d’adaptation des rétines du sujet.


http://www.iscev.org/
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Procédures de stimulation

Les stimulations sont binoculaires, c'est-a-dire délivrées aux deux yeux en méme temps.
° Ambiance scotopique pour les séquences 1 et 2.

. Séquence-1 : rod-response. Le niveau lumineux du flash est scotopique (2,5 ou 3 unités
logarithmique en dessous du SF) ; il est délivré a une fréquence temporelle de 0,5 Hz
(toutes les 2 secondes), la stimulation est répétée 4 fois. La réponse enregistrée sur 250
ms, est dénommée rod-response ; elle correspond a celle du systéme scotopique seul
(figure V-4-2-1)

. Séquence-2 : mixed-response et Scot-OPs. Le niveau lumineux du flash est celui du SF
(niveau photopique), sa fréquence temporelle est de 0,1 Hz (toutes les 10 s évitant ainsi
une modification de I'état d’adaptation des rétines), la stimulation est répétée 4 fois. La
réponse enregistrée sur 250 ms est dite mixed-response ; elle refléte celle des deux
systémes, avec participation prépondérante du systéme scotopique (figure V-4-2-2).

Elle peut étre traitée en différé pour en extraire les potentiels oscillatoires scotopiques ou
Scot-OPs habituellement au nombre de quatre : Scot-OP2 a Scot-OP5. Dans ce cas, il
convient d’en poursuive la sommation-moyennage de 10 a 15 signaux pour que les Scot-
OPs soient discernables apreés filtration électronique (bande passante 70-300 Hz).

° Ambiance photopique pour les séquences-3 a 5.

A la fin de la séquence-2, le sujet est adapté a un niveau lumineux photopique (environ
30 cd/m?) dont la stabilité au cours du temps doit étre contrdlée. En effet, toute variation
de niveau lumineux de I'ambiance photopique d’adaptation entraine des modifications
des caractéristiques des ERG (Rousseau & Lachapelle, 2000). Une durée d’adaptation de
dix minutes est nécessaire pour que le systeme scotopique fonctionne de facon stable en
mode saturé et que le systeme photopique atteigne, lui aussi, un état stable pour
évoquer des ERG reproductibles (Peachey et al. 1992).

Pour les trois séquences suivantes, le niveau lumineux du flash est celui du SF, délivré
dans I'ambiance photopique. L’ERG enregistré est dit photopique ; il reflete, selon la
séguence, trois aspects de la réponse du systéme photopique.

. Séquence-3 : Phot-OPs. Le SF est délivré a la fréquence temporelle de 0,75 Hz (toutes
les 1,3 s) ; il est répété de 15 a 40 fois ; le signal est recueilli sur 150 ms ; la réponse
obtenue apres filtration électronique (bande passante 70-300 Hz) est appelée phot-OPs ;
elle se compose de trois potentiels oscillatoires photopiques Phot-OP2, Phot-OP3 et Phot-
OP4, différents des potentiels oscillatoires scotopiques (figure V-4-2-3).

. Séquence-4 : cone-response. Le SF est délivré a la fréquence temporelle de 2 Hz
(toutes les 0,5 s) ; il est répété 4 fois. La réponse, recueillie sur 250 ms, est dite cone-
response ; elle reflete celle issue de la mise en activité initiale des trois types de cones
(figure V-4-2-4).

. Séquence-5 : flicker-response. Le SF est délivré a une fréquence temporelle de 30 Hz ;
il est répété 20 fois. La réponse enregistrée sur 250 ms, est appelée flicker-response ;
elle correspond aux signaux véhiculés par les voies ON et OFF issues des cones L et M
(figure V-4-2-5).
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Conditions de recueil et traitement du signal

Recueil du signal

Les réponses électrorétinographiques sont recueillies pour chaque ceil, de facon
indépendante entre deux électrodes, I'une active et I'autre de référence.

° L’électrode active est soit au contact de la cornée ou placée en région péri-oculaire
proche - en pratique la région inféropalpébrale -, ou dans le cul-de-sac conjonctival
(Gjotterberg, 1986). Ces trois points sont de potentiels équivalents (Cringle et al. 1986).

L’électrode sclérocornéenne (figure V-4-3-1) est a usage unique, sans blépharostat avec
gel conducteur, posée sur la cornée de chaque cil, aprés une anesthésie locale.
L’électrode péri-oculaire est collée sur la peau de la paupiére inférieure de chaque ceil, de
type électrodes cupule ou collées a usage unique (figure V-4-3-2). Un fil conducteur est
placé dans les culs de sacs conjonctivaux. Il s’agit classiguement d’électrodes de type
DTL (Dawson et al. 1979), gold-foil (Esakowitz et al. 1993) (figure V-4-3-3) ou H-K loop
(Hidajat et al. 2003a) (petits crochets en contact avec la cornée : figure V-4-3-4). Les
électrodes DTL donnent des résultats reproductibles (Hebert et al. 1995).

Les électrodes de type fils conducteurs sont plus délicates a maintenir en place que les
deux précédentes (sclérocornéenne ou collées). Elles peuvent facilement se déplacer, ce
qui modifie I'amplitude des résultats (McAllan et al. 1989) ou étre éjectées des culs de
sacs conjonctivaux par les clignements ou les larmes principalement chez les enfants.

Les électrodes sclérocornéennes sont utilisées chaque fois que des réponses de faibles
amplitudes sont attendues, comme dans les cas de rétinopathies. Les électrodes collées
ont l'avantage d’étre non traumatisantes et utilisables dans les situations délicates :
sujets pusillanimes, kératocones, lésions de cornées, porteurs de lentilles...

Les réponses recueillies avec des électrodes sclérocornéennes sont plus amples qu’avec
les électrodes collées d’'un facteur multiplicatif allant de 3 a 5 (Bradshaw et al. 2004),
(Gjotterberg, 1986), (Hidajat et al. 2003b) (figure V-4-4). L'amplification du signal
résultant est a adapter pour que la représentation des réponses soit suffisamment ample
pour étre discernables chez un sujet normal (figure V-4-5)

° L’électrode de référence doit avoir un potentiel électrophysiologique constant. Elle est
placée au canthus externe de I'ceil correspondant ou au front (Fz) ou aux lobes des
oreilles (Al et A2) (figure V-4-6). L’électrode de masse est en position indifférente.

° Durée du recueil. Le recueil du signal se fait, selon la séquence d’enregistrement durant
250 ms (séquences 1, 2, 4, 5) ou 150 ms (séquence-3).

Traitement du signal

° Single flash. Une seule stimulation est suffisante pour évoquer une réponse
électrorétinographique discernable, le bruit de fond étant faible. La réponse est alors dite
évoquée par un single flash. Cependant, pour s’assurer que la réponse est reproductible,
il est légitime de répéter la stimulation et de traiter le signal recueilli par sommation-
moyennage pour améliorer le rapport signal sur bruit.

° Sommation-moyennage. Selon les séquences comme il a été indiqué, on somme de 4 a
40 réponses en phase avec la répétition de la stimulation. Les signaux sont initialement
enregistrés au travers de filtres électroniques avec une bande passante large (0,1 -
300 Hz ou davantage (Lachapelle & Benoit, 1994)), tout en éliminant les interférences
avec le secteur (50 Hz).

Le signal est ensuite traité pour caractériser les ondes-a, b, i et les pseudo-oscillations
(flicker) avec une bande passante de 0,1 a 35 Hz et les potentiels oscillatoires avec une
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bande passante de 70 a 300 Hz. En effet, I'analyse de Fourier des OPs a montré que les
fréquences temporelles dominantes de ces ondes se situent entre 90 et 160 Hz : aux
environs de 150 Hz pour des conditions d’ambiance scotopique et de 105 Hz pour des
conditions d’ambiance photopique (Wachtmeister, 1998).

Caractéristiques des réponses

Caractéristiques des ondes-a, b, i, flicker

Les polarités des ondes sont indiquées : positives, représentées vers le haut, traduction
d’'une dépolarisation et négatives, vers le bas, représentation d’'une hyperpolarisation,
avec leurs amplitudes en pV, (de 10 a 300 pV) ; celle de I'onde-a est évaluée entre la
ligne de base et son creux, celles des ondes b, i (figureV-4-7) du flicker de creux a créte
(figure V-4-8). Les temps de culmination des ondes sont exprimés en ms, allant de 30 a
150 ms selon les ondes considérées.

Caractéristiques des Scot-OPs et Phot-OPs

° Selon le niveau lumineux de la stimulation. A condition d’utiliser des stimulations flash
de niveau lumineux photopique, comme ce qui est préconisé par le protocole standard,
les OPs sont reproductibles en amplitudes et temps de culmination. Des stimulations de
niveaux lumineux mésopiques ou de compositions spectrales données (King-Smith,
Loffing & Jones, 1986) génerent des ondes d’amplitudes variables. Elles sont a exclure de
I’exploration clinique.

° Selon I'ambiance. Il est important de choisir soit une ambiance scotopique, les Scot-
OPs sont au nombre de quatre, générées par les deux systemes (Rousseau & Lachapelle,
1999), soit une ambiance photopique, les Phot-OPs sont au nombre de trois, initiées
uniquement par le systeme des cones avec des caractéristiques différentes des Scot-OPs
puisque leurs origines different (King-Smith et al. 1986). Ces deux conditions d’ambiance
génerent des réponses reproductibles pour un méme sujet entre deux sessions
d’enregistrements, mais aussi d’'un sujet a I'autre qui sont informatives en particulier lors
de suspicion d’atteinte de I'un ou l'autre des systémes (Lachapelle et al. 1998). Une
ambiance mésopique génere des OPs plus amples, mais ne fait pas partie des standards
(Lundstrom et al. 2007), (Wachtmeister, 1998).

° Phot-OPs (figure V-4-9). Elles sont d’interprétation simple car liées au seul
fonctionnement du systéeme photopique, c’est celles qui sont habituellement enregistrées,
encore faut-il le préciser.

. Amplitudes des Phot-OPs. Elles sont mesurées du creux de I'onde précédente au pic de
la suivante. Pour s’affranchir des variations (minimes mais réelles) d’amplitudes
interindividuelles, il est possible de caractériser chaque onde par des valeurs relatives,
c'est-a-dire de considérer le pourcentage de I'amplitude de chaque onde par rapport a la
somme des amplitudes de I'ensemble des ondes dite S-OP. Pour les phot-OPs, OP2
correspond a environ 27% de S-OP, OP3 a 27% et OP4 a 46% (Lachapelle, 1994).

Dans notre série, I'amplitude de chaque onde représente environ 33% de celle de
I'amplitude totale ; cette différence s’explique par une intensité de la stimulation utilisée
(SF : 4,5 cd.s/m?) moindre que celle utilisée par les auteurs suscités (environ 9 cd.s/m?).
L’amplitude de I'onde OP2 semble étre dépendante de la valeur absolue de l'intensité de
la stimulation et indépendante de I'état d’adaptation de la rétine (Lachapelle, Benoit,
Little & Faubert, 1989).

Il est aussi possible de ne considérer que la somme des amplitudes de toutes les OPs ; ce
mode d’évaluation globale des OPs est a éviter car il prive d’informations sur les

A

variations relatives d’amplitudes d’'une onde par rapport a l'autre, renseignements
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précieux pour l'orientation des mécanismes éventuellement a I'origine de leurs variations
(voir origines des OPs).

. Temps de culmination des Phot-OPS. lIs sont comptés du début du flash au pic de
chacune des ondes. lls sont trés reproductibles d’'un sujet a l'autre et présentent de
faibles déviations standard de I'ordre d’une ms. lls sont pratiquement indépendants de
I'intensité de la stimulation (Friedburg et al. 2004).

Normes des ondes de I’'ERG flash

Elles doivent étre établies pour les appareillages et les protocoles utilisés en testant vingt
sujets normaux, agés entre 20 et 45 ans avec les différents types d’électrodes utilisées.
Les résultats sont considérés comme normaux si les valeurs des amplitudes et des temps
de culmination sont comprises entre plus ou moins deux écart-types de la norme (Jacobi
et al. 1993).

Protocole court

Le protocole standard doit étre suivi dans la majorité des situations et en particulier
lorsqu’il y a suspicion de dysfonctionnements rétiniens. Cependant, il est possible de
mettre en ceuvre un protocole plus court dans les situations difficiles ou celles ou il suffit
de s’assurer de la normalité du fonctionnement de la neurorétine, en particulier de celle
du systéme photopique, avant enregistrement de potentiels évoqués visuels par exemple
lorsqu’on suspecte un dysfonctionnement des voies visuelles de conduction.

Ambiance photopique

Le sujet venant de I'extérieur, ses rétines sont adaptées de facon stable a la lumiére. On
effectue I'enregistrement des séquences 3, 4 et 5 décrites ci-dessus qui permettent de
tester le fonctionnement de son systeme photopique (figure V-4-10-1).

Ambiance scotopique

Le sujet est ensuite placé a I'obscurité. Durant quelques minutes, avant que ne débute
une adaptation a I'obscurité, ses rétines restent encore adaptées a la lumiére. Des flashs
de niveau lumineux photopique sont alors délivrés juste aprés ce passage a l'obscurité ;
ils permettent d'évoquer la réponse conjointe des deux systémes puisque le
fonctionnement en mode saturé des batonnets est suspendu par la suppression de
I'ambiance photopique. Cette réponse conjointe des deux systémes est d’amplitude
moindre que celle de la mixed-response puisque le systéme scotopique n’a pas encore eu
le temps de s’adapter a I'obscurité (figure V-4-10-2). Il est aussi possible de recueillir la
réponse prépondérante du systéeme des batonnets en délivrant une stimulation de
courtes longueurs d’'onde de niveau lumineux photopique (percue bleue) dite réponse
scotopique.

Ce protocole a I'avantage d’étre court ; il permet de tester le fonctionnement des deux
systémes dans des conditions définies et reproductible mais non optimales.

Conditions liées au sujet

Diametre pupillaire

Il varie d'un sujet a l'autre, en fonction de I'dge et de I'ambiance dans laquelle le sujet
est ou a été placé. Or, plus que la luminance de la stimulation, c'est I'éclairement rétinien
proportionnel a la surface pupillaire, qui est stimulant. Cette surface doit rester constante
au cours de I'examen. L’'ISCEV préconise d’effectuer les enregistrements quand les
pupilles du sujet sont complétement dilatées.
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Pour ce faire, il doit s’écouler au moins 2 heures apreés l'instillation d'un mydriatique,
durée relativement longue dans le cadre d’'un examen en clinique. De plus, le diamétre
pupillaire maximum atteint, varie en fonction de I'dge. Ainsi, pour se placer dans des
conditions rigoureusement identiques pour tous les sujets, faudrait-il les équiper d'une
pupille artificielle calibrée, de méme diamétre pour tous... En exploration clinique, la
procédure doit étre simple et reproductible, I'ERG n'étant souvent qu'une part du bilan
électrophysiologique ou le sujet doit garder la possibilité d'accommoder.

Ainsi pour toutes explorations électrorétinographiques, est-il préférable de conserver des
pupilles de tailles naturelles qui restent globalement stables. En effet, les variations de
diametre pupillaire en réponse a un flash ont des temps de latence allant de 200 ms a
500 ms, durées supérieures au phénomene enregistré.

Symeétrie des réponses ceil droit — ceil gauche

Chez un sujet normal, les ERG sont symétriques qu’ils soient enregistrés au niveau de
I’ceil droit ou de I'ceil gauche (Rotenstreich et al. 2003) (figure V-4-2 et V-4-4).

Ameétropie

Pour la myopie qu’elle soit faible (-0,75 dt a -2,75 dt), modérée (-3dt a -5dt) ou forte (-
6dt a -14,5dt), les temps de culmination des ondes restent constants ; par contre, la
diminution d’amplitude des ondes-a et b de la mixed-response (avec constance du
rapport des amplitudes onde-b/onde-a) est davantage corrélée a la longueur axiale qu’au
degré de myopie qui peut étre di a la diminution du rayon de courbure de la cornée
(Westall et al. 2001). Cependant, toute variation de morphologie des réponses ou une
diminution d’amplitude supérieure de 50% de la valeur normale, laisse suspecter une
rétinopathie associée a la myopie (Flitcroft et al. 2005).

Age

A partir de I'dge de 15 mois, la morphologie de I'ERG et les temps de culmination des
différentes ondes sont celles de I'adulte ; leurs amplitudes sont cependant inférieures
d’environ 30 % jusque vers 4 ans, age auquel la rétine atteint son stade adulte (Westall
et al. 1998) (figure V-4-11).

Durant les deux premiéres années, il est préférable d’utiliser le protocole court ou toutes
les stimulations sont de niveau lumineux photopique (Breton et al. 1995). En effet, des
stimulations de niveau lumineux scotopique peuvent se situer au-dessous du seuil de
mise en activité des batonnets dont le contenu en rhodopsine est moindre que celui de
I'adulte (Fulton et al. 1999).

Apres I'age de 50 ans, les amplitudes des réponses diminuent (Birch & Anderson, 1992),
les temps de culmination des ondes augmentent ; ces phénomeéenes semblent davantage
procéder de phénoménes neuronaux qu’étre liés a des modifications de transparence des
milieux antérieurs (Wright & Drasdo, 1985).

Sexe

Les réponses du systéme photopique sont significativement plus amples chez la femme
que chez 'homme, avec également une variation selon la phase de leur cycle menstruel
(Brule et al. 2007).

Pigmentation du fond d’ceil

Les sujets dont le fond d'ceil est pigmenté (race noire) ont des amplitudes de leurs
ondes-b significativement moins amples que celles des sujets au fond d’ceil non pigmenté
et ce, indépendamment de I'dge, du sexe ou des ameétropies (rod-response et mixed-
response) (Wali & Leguire, 1992).
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Anesthésie

Générale. La sédation ou l'anesthésie générale lorsqu’elle est indispensable chez les
enfants, modifie, de facon variable, les amplitudes et temps de culmination des ERG du
systeme scotopique et photopique, selon les molécules utilisées (halothane (Tremblay &
Parkinson, 2003), (Wongpichedchai et al. 1992), telazol ou nembutal (Chaudhary et al.
2003), propofol ou thiopentone (Tanskanen et al. 1996), diazepam (Jaffe et al. 1989)).
Certains auteurs n’observent pas de modification significative des résultats par rapport a
I'anesthésie locale (Andreasson et al. 1993). Les résultats obtenus au cours d'une
anesthésie générale doivent étre interprétés en tenant compte de la molécule utilisée et
ne pas étre directement comparés a ceux recueillis chez des enfants vigiles.

Locale. Le potentiel cornéen differe selon qu'il est mesuré avec ou sans anesthésie locale.
Les normes doivent donc étre établies en en tenant compte.

Variations nycthémérales

Pour un méme sujet, les réponses enregistrées entre 9h et 13h et 13h et 16h, ne
different pas de facon significative (Marcus et al. 2004) méme si les amplitudes
enregistrées vers 12h sont supérieures chez la moitié des sujets normaux testés, a celles
enregistrées a 6h, 18h ou 24h (Nozaki et al. 1983). Dans les conditions cliniques
habituelles, c'est-a-dire entre 9h et 16h, on peut considérer que les caractéristiques des
ERG flash sont stables.

Limitations a I’enregistrement

Enregistrement possible en toutes circonstances

L'ERG flash peut étre enregistré dans pratiguement toutes les situations en adaptant les
électrodes de recueil et les protocoles. Par exemple, chez les petits enfants, si les yeux
sont fermés (Uchida et al. 1979) et si le flash est achromatique et de niveau lumineux
photopique, les paupiéres et la sclére, trés vascularisées, agissent comme un filtre qui ne
laisse passer jusqu’a la rétine que les grandes longueurs d’'onde (percues rouge). Elles
stimulent de fagon prépondérante le systéme photopique. Une réponse discernable
indique que le systéme photopique est fonctionnel, renseignement important en cas de
suspicion d’amaurose congénitale de Leber par exemple.

Enregistrement avant ou aprés angiographie ?

L'angiographie fluorescéinique doit étre pratiquée aprés I'enregistrement d’'un ERG flash
car elle modifie I'’état d’adaptation de la rétine et les caractéristiques de I'ERG durant les
heures qui suivent. Par contre, I'angiographie par vert d’'indocyanine ne les modifie pas.
Si cela est nécessaire, elle peut étre effectuée avant I'ERG flash (Bartz-Schmidt et al.
1996).

Origine des ondes de I’ERG flash

Les origines cellulaires des ondes de I'ERG flash ont été historiquement établies par R.
Granit (Granit, 1933) et continuent d’étre explorées par I’expérimentation menée chez
I'animal dont la rétine est de structure et de fonctionnement proche de celle de 'homme
(Jamison et al. 2001). Chez I'animal, I'injection intravitréenne de substances analogues
du glutamate a permis de relier les réponses des cellules laissées fonctionnelles, aux
ondes de I'ERG flash enregistré en surface (Frishman, 2006). Par exemple, l'acide 2-
amino-4-phosphono-butyrique (APB) bloque la voie ON, l'acide cis-2- 3- piperidine
dicarboxylique (PDA) ou kynurenique (KYN) bloque la voie OFF (Hare & Ton, 2002), la
térodotoxine (TTX) bloquant spécifiguement les canaux sodium des cellules de la couche
plexiforme interne (cellules amacrines) et des cellules ganglionnaires.
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L’origine cellulaire des différentes ondes de 'ERG flash enregistrées selon le protocole
standard chez un sujet normal, est ainsi en partie élucidée grace a ces études faites chez
I'animal.

Rod-response

Elle se compose d'une onde-b positive générée par des flashs de niveau lumineux
scotopique, délivrés en ambiance obscure. Ces derniers mettent en activité le systeme
scotopique seul avec apparition initiale de I’hyperpolarisation des batonnets qui est de
faible amplitude et non enregistrable en surface, a distance des sources génératrices. Si
I’hnyperpolarisation des batonnets est normale et si la transmission du signal vers les
couches post-réceptorales est également normale, il s’en suit une dépolarisation des
cellules bipolaires ON de batonnets a l'origine de I'onde-b (figure V-4-12).

Mixed-response

Les flashs de niveau lumineux photopique, délivrés en ambiance obscure, mettent en
activité les deux systémes scotopique et photopique. Les cbnes et les béatonnets
s’hyperpolarisent conjointement, les cbnes plus précocement que les batonnets ;
cependant, I'hyperpolarisation globale issue des batonnets est plus importante que celle
provenant des cbnes, puisque les batonnets sont plus nombreux que les cbnes. La
réponse se compose de deux ondes, I'une négative ou onde-a suivie d’'une onde positive
ou onde-b (figure V-4-13).

L’onde-a de la mixed-response

correspond majoritairement aux hyperpolarisations des batonnets (Jamison et al. 2001)
car sa cinétique et son augmentation d’amplitude avec l'intensité de la stimulation,
suivent de prés la cascade de leur phototransduction (Breton et al. 1994) mais contient
aussi des réponses issues de composantes post-réceptorales (Robson et al. 2003).

L’onde-b de la mixed-response

traduit les dépolarisations combinées des cellules bipolaires ON de cbnes et de batonnets
(Hare & Ton, 2002) qui dépendent de la réponse normale de leurs récepteurs
métabotropiques au glutamate (Dhingra et al. 2000), avec une rétroaction possible des
réponses de cellules amacrines (Dong & Hare, 2002). La dépolarisation des cellules de
Miller n’a qu’un rbéle mineur dans la genése de cette onde-b, sa contribution se limite a
sa partie tardive (Lei & Perlman, 1999), (Robson & Frishman, 1998).

Cone-response

Les flashs de niveau lumineux photopique, délivrés en ambiance lumineuse, mettent en
activité les systéemes photopique et scotopique. Cependant, dans ces conditions, le
systeme photopique répond de facon graduable alors que le systeme scotopique répond
en mode saturé ce qui permet la mise en évidence de la réponse du systéme photopique
seul.

En effet, lorsqu’un sujet est placé dans une ambiance lumineuse modérée stable (30
cd/m? ou éclairement de l'ordre de 120 lux), ses cones et ses batonnets sont
hyperpolarisés. Si, dans cette ambiance, on délivre une stimulation flash de niveau
lumineux supérieur a celui de I'ambiance, les batonnets ne peuvent pas s’hyperpolariser
davantage car ils fonctionnent en mode saturé ; par contre, les cbnes présentent un
supplément d’hyperpolarisation transmissible aux structures sous-jacentes. La réponse
recueillie en surface a distance des sources génératrices, est donc le reflet du
fonctionnement du seul systéme photopique.
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Elle se compose d’une onde-a négative suivie d’'une onde-b positive ; ce complexe a-b
est suivi d’'une déflexion lente négative dite photopic-negative-response ou PhNR et d’une
troisieme onde positive d’apparition inconstante dite onde-i (figure V-4-14).

L’'onde-a de la cone-response

correspond a combinaison de I’hyperpolarisation de tous les cénes et de celle des cellules
bipolaires OFF des cbénes L et M. Elle conjugue réponses réceptorales et post-réceptorales
(Bush & Sieving, 1994), (Gouras & MacKay, 2000).

L’onde-b de la cone-response

combine la dépolarisation des bipolaires ON des trois types de cobnes et
I’hyperpolarisation des bipolaires OFF des cbnes L et M qui en module I'amplitude.
L’hyperpolarisation des cellules horizontales de la voie ON des cbnes joue aussi
probablement un réle sous forme de rétrocontrdle pour en limiter également I'amplitude
(Sieving et al. 1994b), (Ueno et al. 2004).

La Photopic-negative-response (PhNR)

est une déflexion négative qui suit l'onde-b de la cone-response. C’est une
hyperpolarisation probablement liée au fonctionnement des cellules ganglionnaires et de
leurs axones. Elle semble avoir la méme origine que I'onde N95 de I'ERG pattern (V-5-B).
Elle est peu utilisée en clinigue bien qu’elle soit réduite au cours des neuropathies
optiques (Gotoh et al. 2004), (Rangaswamy et al. 2004b). et du glaucome (Colotto et al.
2000), (Viswanathan et al. 2001). mais, pour certains auteurs, de facon non significative
(Cursiefen et al. 2001) et devrait donc participer a leurs diagnostics. Elle a aussi
I'avantage d’étre plus ample que I'onde N95 de I'ERG pattern et de ne pas nécessiter de
correction optique comme pour I'enregistrement de ce dernier. De plus, elle est moins
dépendante de la transparence des milieux. Elle est donc enregistrable dans toutes les
situations (Viswanathan et al. 1999), cependant peu utilisée dans I'interprétation clinique
courante.

L’onde-i de la cone-response

suit le complexe a-b. L'origine de cette onde-i a été initialement attribuée au
fonctionnement des cellules ganglionnaires du troisieme étage rétinien, voire du nerf
optique (Rousseau et al. 1996). Des études ultérieures la relient plutét a la variation de
polarisation des bipolaires OFF de cénes et de leurs cellules horizontales, a la cessation
de la stimulation breve (Rangaswamy et al. 2004a). L'onde-i est peu ample, mieux
discernable chez les sujets jeunes normaux (< 35 ans) que chez les plus ageés ; elle est
d’apparition inconstante ; elle est fréguemment absente au cours du glaucome (Rosolen
et al. 2003) et peu utilisée pour I'interprétation clinique.

Flicker-response

Elle est d’aspect pseudopériodique et d’amplitude optimale aprés 10 minutes d’adaptation
de la rétine a la lumiere (Raether & Zrenner, 1996). Elle est d'origine essentiellement
post-réceptorale. Elle combine les réponses de la voie des bipolaires ON et OFF des cbnes
(Bush & Sieving, 1996), (Kondo & Sieving, 2002) avec leurs décalages de phase. Ainsi,
cette réponse sommeée est-elle d’amplitude réduite par rapport a la contribution
respective de chacune des voies (Kondo & Sieving, 2001). Cette réponse ne comporte ni
participation de la réponse initiale des cénes, ni celle des cellules de la couche plexiforme
interne (Viswanathan et al. 2002).

A condition que la réponse initiale des cénes soit normale, la réponse au flicker 30 Hz
renseigne spécifiguement sur I'’état de la transmission de la réponse des cdnes vers leurs
cellules bipolaires ON et OFF. Elle permet de mettre en évidence une atteinte spécifique
de I'étage des cellules bipolaires, de I'une ou des deux voies ON et OFF. La contribution
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des réponses des cellules bipolaires ON et OFF de la voie M est possiblement
prépondérante puisque cette voie code mieux les hautes fréquences temporelles que la
voie P (figure V-4-15).

Potentiels oscillatoires

(Wachtmeister, 1998). L’'origine ou le niveau intrarétinien d’origine des OPs n’est pas
encore completement élucidé. La systématisation initialement proposée (King-Smith et
al. 1986), reliant les scot-OPs au fonctionnement de la couche plexiforme interne sous la
dépendance du systéeme des cdnes, pour ondes précoces (scot-OP2, et scot-OP3) et sous
celle du systeme des batonnets, pour les ondes tardives (scot-OP4 et scot-OP5) est a
moduler (Kuze & Uji, 2005). Les résultats obtenus a partir de différentes pathologies
rétiniennes de mécanismes physiopathologiques connus (Lachapelle, 1994) et
d’expérimentations faites avec des agents pharmacologiques appliqués sur la rétine
(Wachtmeister, 1998) laissent suspecter des processus plus complexes, liés au
fonctionnement de circuits neuronaux de la rétine interne (Karwoski & Kawasaki, 1991)
(figure V-4-16).

Initiateurs d’amont

La mise en activité initiale des cénes et batonnets est un préalable indispensable pour le
déclenchement des circuits a l'origine des Scot-OPs et la mise en activité initiale des
cbnes, indispensable pour le déclenchement des circuits a l'origine des Phot-OPs. En
effet, chez un sujet suspect d’achromatopsie (Lachapelle et al. 1998), il a été constaté
une absence des phot-OPs, due a I'absence de fonctionnement des cbnes, alors qu'il a
été possible d’enregistrer trois sur quatre des scot-OPs : scot-OP3, scot-OP4 et scot-OP5.
L’absence de la premiére onde, scot-OP2 semble indiquer que sa genése est dépendante
du fonctionnement du systeme des cones.

Ondes indépendantes

Qu'il s’agisse des scot-OPs ou phot-OPs, chaque onde est indépendante, issue de la mise
en activité initiale de l'un et/ou l'autre type de photorécepteurs et générée
individuellement par des circuits post-réceptoraux distincts, limités a la couche
plexiforme interne (Rousseau & Lachapelle, 1999). En effet, les OPs ne dépendent pas du
fonctionnement des cellules ganglionnaires, méme si leurs dysfonctionnements
entrainent une diminution de leurs amplitudes comme c’est le cas au cours du glaucome

(Vaegan et al. 1991).

Circuits post-réceptoraux impliqués

lls comprennent les voies bipolaires ON et OFF, les cellules amacrines dopaminergiques
(Shirao & Kawasaki, 1998), mais aussi GABAergiques pour les OPs précoces, OP2 et OP3
et glycinergiques pour les OPs tardives, OP4 et OP5 (Wachtmeister, 1998) et les cellules
interplexiformes (Miyake, 1990) par le jeu de synapses réciproques (par couplages
chimique, électrique ou métabolique).

Ces circuits ne générent pas directement les OPs ; ils activent des structures neuronales
inhibitrices de rétroaction (Kenyon et al. 2003), situées dans les couches internes de la
rétine, au niveau de la couche plexiforme interne, de la couche granulaire interne et/ou
des intercouches. Les peptides secrétés au niveau des zones synaptiques de ces circuits
de rétroaction inhibiteurs, seraient les déclencheurs des OPs.

Niveau de genése des OPs

Les ondes précoces scot- et phot-OP2 et OP3 proviendraient d’'une zone rétinienne
proche de la couche des cellules ganglionnaires tandis que les ondes tardives scot- et
phot-OP4 et scot-OP5, d’'une zone proche de la couche des photorécepteurs (Karwoski &
Kawasaki, 1991).
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Phot-OPs : balances entre les voies ON et OFF

Les ondes précoces, phot-OP2 et phot-OP3, sont liées au fonctionnement normal des
voies ON des cones, activées a l'installation de la stimulation et I'onde tardive (phot-OP4)
a celui des voies OFF des cbnes, activées a la cessation de la stimulation (Kojima &
Zrenner, 1978), (Sieving, 1993b).

Ce mécanisme est illustré au cours de I'héméralopie congénitale essentielle qui est de
deux types (Miyake, 2002).

Le type | correspond a une absence de fonctionnement de la voie ON des cbnes et des
batonnets, associé au fonctionnement normal de la voie OFF des cbnes. Dans ce cas,
phot-OP2 et phot-OP3 ne sont pas discernables, traduction de [Il'absence du
fonctionnement de la voie ON des cbnes, avec conservation de la phot-OP4 (Lachapelle et
al. 1983) reflet du fonctionnement normal de la voie OFF (figure V-4-17-1 et 2).
L’'absence de fonctionnement de la voie ON des batonnets est visible sur la séquence-1 et
2 de I'ERG flash.

Le type Il correspond a un trouble de transmission des photorécepteurs vers les deux
voies, voie ON et OFF des cbnes et la voie ON des batonnets. Dans ce cas, il y a
diminution d’amplitude de toutes les phot-OPs, image du trouble de la transmission des
cbnes vers leurs deux voies rétiniennes (figure V-4-18-1 et 2).

Phot-OPs : balances entre le centre et la périphérie

Le couple phot-OP2 -OP3 est issu du fonctionnement maculaire (Wachtmeister, 1998),
I'onde phot-OP3 provenant essentiellement de la péri-macula et I'onde phot-OP4 de la
proche périphérie (Lachapelle, 1994). Les phot-OPs issues des zones maculaire et
temporale sont plus amples que celles provenant de la zone nasale (Rangaswamy et al.
2003) (figure V-4-19).

Interprétation des résultats

La relation entre ondes de I'ERG flash et leurs origines - systémes photopique ou
scotopique, niveaux réceptoral et/ou post-réceptoral, voies ON et/ou OFF - permettent
d’interpréter les modifications constatées lors des enregistrements pratiqués en clinique.
De nombreux exemples sont commentés au chapitre suivant (VI). Les résultats obtenus
aident a rapporter les variations des caractéristiques des ondes de I'ERG flash a une
atteinte d’'un systéme, d’un niveau ou d’'une des voies qui dysfonctionnent. Replacer dans
un contexte clinique précis, ces résultats fonctionnels sont une aide précise au diagnostic
des atteintes rétiniennes.

B- ERG ON-OFF PHOTOPIQUE

Il permet de recueillir séparément les réponses des voies ON et OFF issues de cbnes L et
M.

Principe de I’'ERG ON-OFF photopique

Il s’appuie sur I'anatomie fonctionnelle du systéme photopique qui se compose des trois
types de cbnes, L, M et S. Les deux premiers, cbnes L et M, transmettent leurs
informations a deux voies I'une ON et l'autre OFF selon leurs modalités de connexions
synaptiques initiales et leur niveau de leur terminaison a la couche plexiforme interne. Le
dernier, cénes S, ne possede qu’une voie qui lui est propre de type ON.

Lors de l'utilisation d’'un flash, la réponse du systéme photopique est enregistrée sous
forme de la cone-response de I'ERG flash ; elle combine les réponses des voies ON et
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OFF. La voie OFF participe a la genése de lI'onde-a et les deux voies ON et OFF a celle de
I'onde-b (Sieving et al. 1994a). Ces deux voies ont des caractéristiques temporelles
différentes, plus rapide pour la voie ON et plus lente pour la voie OFF avec des délais de
phase entre leurs réponses respectives, en fonction des intensités de la stimulation (Ueno
et al. 2004) qu’il n’est pas possible de mettre en évidence avec une stimulation flash.

L’'idée est de séparer les réponses électrorétinographiques issues d’'une part de la voie
ON et d'autre part de la voie OFF, en utilisant une stimulation en échelon, de durée
supérieure a 100 ms - en pratique de 150 a 200 ms, stimulation dite de longue durée, de
luminance supérieure & 100 cd/m? et délivrée dans une ambiance photopique - 30 & 50
cd/m? - aprés que la rétine ait été adaptée a la lumiére durant au moins 10 minutes
(Sustar et al. 2006).

On s’attend a enregistrer d’'une part la réponse de la voie ON a l'installation de I'échelon
et d’autre part celle de la voie OFF a sa disparition.

Caractéristiques des ondes

Caractéristigues de I'onde—a, b-ON et -d

A l'installation de la stimulation, on enregistre un complexe avec une hyperpolarisation
dite onde-a, suivie d’'une ample dépolarisation dite onde-b-ON ; puis, au décours de la
stimulation qui dure entre 150 et 200 ms, apparait une repolarisation lente « en
plateau » avec retour a la ligne de base. A la cessation de la stimulation se greffe, sur le
plateau, une réponse positive peu ample dite onde-d. Elle peut présenter un aspect bifide
avec deux ondes dites onde-d; et d, séparées de 5 a 15 ms selon l'intensité de la
stimulation (lijima, 1984) (figure V-4-20).

Variations nycthémeérales

Elles semblent faibles au cours de la journée ; cependant elles présentent des variations
significatives mais uniquement de leurs temps de culmination lorsque le recueil est
effectué expérimentalement au cours de la nuit ou a midi (Hankins et al. 2001).

Origine des ondes-a, b-ON, d-1 et d-2

L’onde-a

reflete I'hyperpolarisation des cones et des cellules bipolaires OFF de cbnes. Elle a la
méme origine que I'onde-a de la cone-response.

L’onde-b-ON

qui la suit correspond a la dépolarisation transitoire des cellules bipolaires ON de cénes. Il
n'a pas été attribué d’origine particuliere a la repolarisation en plateau qui témoigne
probablement de I'adaptation cellulaire a la durée de la stimulation.

L’onde-d

émerge a la cessation de la stimulation longue, elle est souvent en deux parties dites d1
et d2 ; son amplitude est tres inférieure a celle de I'onde-b-ON (Seiple & Holopigian,
1994). La voie OFF a un rble probablement prépondérant dans la genése de I'onde-d
mais, semble-t-il, non exclusif (Sieving et al. 1994a). L'onde-d-1 représenterait la
dépolarisation des cellules bipolaires OFF de cénes (Quigley et al. 1996) tandis que pour
certains auteurs, I'onde-d-2 traduirait la repolarisation des cdnes (Ueno et al. 2006)...
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Remarque

L'onde-b de la cone-response (stimulation flash) ne correspond pas a la somme des
ondes obtenues a l'installation (onde-b-ON) et a la cessation de la stimulation de longue
durée (ondes-d) bien qu’elle soit la combinaison des réponses des voies ON et OFF
(Seiple & Holopigian, 1994).

Applications cliniques

La mise en ceuvre d'une stimulation de longue durée avec recueil différencié des
réponses des voies ON et OFF est intéressante en toute situation (figure V-4-21) et plus
particulierement lorsqu’il y a suspicion d’atteinte spécifique ou prépondérante de I'un ou
des deux voies ON et OFF.

L'exemple type en est I’héméralopie congénitale essentielle qui associe une héméralopie,
un fond d’ceil d’aspect normal ou de type myopique et une acuité visuelle moyenne ou
diminuée. Cet examen permet de classer l'atteinte entre ces deux types | ou Il plus
précisément que I'ERG flash standard (Khan et al. 2005), (Quigley et al. 1996).

Les classements morphologiques des résultats effectués pour d’autres pathologies
rétiniennes (Sieving, 1993a) n’ont pas encore abouti a une systématisation des atteintes
de voies. Il a cependant été montré que pour le rétinoschisis juvénile lié¢ a I'X, il y a
atteinte du fonctionnement de la voie ON avec préservation du fonctionnement de la voie
OFF prés des photorécepteurs (Shinoda et al. 2001) (zone distale) mais non a des
niveaux plus internes de la rétine (Khan et al. 2001) (zone proximale), ce
dysfonctionnement préférentiel des voies ON au cours de cette pathologie a été mise en
évidence avec d’autres composantes de I'ERG flash (Alexander et al. 2001), (Alexander
et al. 2001).

L’ERG ON-OFF est intéressant a enregistrer en complément de I'ERG flash, méme si les
résultats qu’il apporte doivent encore faire I'objet de plus amples synthéses pour étre
discriminants dans les modalités d’atteinte de la fonction rétinienne.
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Figures

Figure V-4-1

Figure V-4-1. Coupole du Moniteur Ophtalmologique (Métrovision, France) en
hémisphere, recouverte d’'une peinture réfléchissante sur laquelle les stimulations flashs
sont délivrées. Installation du patient face a la coupole.
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Figure V-4-2

Figure V-4-2. ERG flash protocole standard (ISCEV). Exemple de réponse en 5
séquences, enregistrées chez un sujet normal adulte avec des électrodes actives scléro-
cornéennes. Séquence 1 : Rod-response : réponse du systéme scotopique ; séquence 2 :
Mixed-response : réponse des deux systémes avec prépondérance de celle du systéeme
scotopique ; Réponse du systéme photopique en 3 séquences ; séquence 3 : Potentiels
oscillatoires avec ses trois ondes OP2, OP3, OP4 ; séquence 4 : cone-response : réponse
du systéme de tous les cbnes, générée a une fréquence temporelle de 2 Hz ; séquence
5 : flicker-response : réponse essentiellement du systeme des cbnes L et M a une
fréquence temporelle de 30 Hz.
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Electrodes actives
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Figure V-4-3

Figure V-4-3. Différentes variétés d’électrodes permettant le recueil des signaux générés
par les stimulations lumineuses. Electrodes actives : 1- sclérocornéennes posées sur les
cornées apres anesthésie locale ; 2- collées en zone inféropalpébrale, 3- posées dans le
cul de sac conjonctival aprés anesthésie locale de type DTL et 4- de type HK Loop
(photos 3 et 4 : D L McCulloch, P Garcia-Fillion, G B van Boemel and M S Borchert Retinal
function in infants with optic nerve hypoplasia: electroretinograms to large patterns and
photopic flash Eye. 2007 Jun;21(6):712-20).
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Figure V-4-4. ERG flash protocole standard (ISCEV). Exemple de réponses en 5
séquences, enregistrées chez un sujet normal adulte avec des électrodes actives collées
en zone inféropalpébrale. Les réponses sont de morphologie et de temps de culmination
identiques a celles enregistrées avec des électrodes actives sclérocornéennes. Les
facteurs multiplicatifs sont de 5 pour les séquences 1 a 4 et de 4 pour la séquence 5,
c'est-a-dire gqu’'une méme unité d’amplitude représente par exemple pour la séquence 1 :
rod-response, 20 UV avec les électrodes collées et 100 uVvV avec les électrodes
sclérocornéennes (voir figure V-4-2).
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ERG flash : cone-response

Figure V-4-5

Figure V-4-5. A titre de démonstration, séquence 4 (cone-response) de I'ERG flash,
enregistrée chez un sujet normal adulte, avec une électrode sclérocornéenne a I'ceil droit
et une électrode collée en zone infrapalpébrale a I'ceil gauche. L'amplitude de la réponse
de I'eeil gauche est environ cing fois moindre que celle de I'ceil droit ; son interprétation
est difficile dans ce cas ou I'échelle des amplitudes est la méme pour les deux résultats :
50 uV/division (1). Représentation des mémes résultats avec une échelle cing fois
supérieure soit 10 pV/division (2). La réponse enregistrée avec I'électrode collée a alors

le méme aspect que celle enregistrée avec l|'électrode sclérocornéenne rendant son
interprétation plus facile.

Frontale: Fz

Canthus externe

Lobes des oreilles: A1 & A2

' Positions des électrodes de références

Figure V-4-6

Figure V-4-6. Positions des électrodes de références. Au canthus externe de chaque ceil

(recommandée par I'ISCEV), en zone frontale (en Fz), aux lobes de chaque oreille en A1l
(a gauche) et en A2 (a droite).
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Sujet normal adulte
ERG flash standard Electrodes actives

Caracteristiques des ondes sclérocornéennes

50 uVv e i
;D[ j WA

Amplitudes en pv Temps de culmination en ms
I Cone-response o
50 ms 50 ms
Figure V-4-7

Figure V-4-7. Caractéristiques des ondes de I'ERG flash. Les amplitudes sont évaluées en
KV, pour 'onde-a : entre la lighe de base et son creux, pour les ondes-b et -i : de creux
a créte ; les temps de culmination : entre le début de la stimulation et la culmination de
I'onde.

Sujet normal adulte
ERG ﬂ?Sh standard Electrodes actives
Caracteristiques des ondes sclérocornéennes

20 uV
oD

| iomm— |

EET—— Amplitude en pV
50 ms

Flicker-response

Figure V-4-8

Figure V-4-8. Caractéristiques de la flicker-response : seule son amplitude est évaluée de
creux a créte.
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Sujet normal adulte
Electrodes actives
sclérocornéennes

ERG flash standard
Caractéristiques des ondes

oP4

10wV [
oD

Amplitudes en gV Temps de culmination en ms

Phot-OPs

50 ms 50 ms

Figure V-4-9

Figure V-4-9. Caractéristiques des Phot-OPs : amplitudes évaluées de creux a créte et
temps de culmination, entre le début de la stimulation et la culmination de chaque onde.
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Sujet normal adulte

ERG flash protocole court Electrodes actives collées
en zone inféropalpébrale

0Pz 3 4

ll,wl

—

Phot-OPs S Cone-response - Flicker-response

Réponse du systéme photopique

Figure V-4-10-1

Figure V-4-10-1. ERG flash protocole court chez un sujet normal adulte, réponses
enregistrées avec des électrodes actives collées en zone inféropalpébrale. Le sujet ayant
été préalablement adapté a la lumiére environnante, on recueille la réponse du systeme
photopique correspondant aux séquences 3 a 5 du protocole standard, puis le sujet est
mis a l'obscurité et, sans adaptation, on recueille les réponses conjointes des deux
systéemes.

Sujet nermal adulte

ERG flash protecole court Electrodes actives collées
en zone inféropalpébrale

Réponse conjointe — Reéponse scotopique

Réponse du systéme scotopique sans adaptation a I'obscurité

Figure V-4-10-2

Figure V-4-10-2. ERG flash protocole court, réponses enregistrées avec des électrodes
actives collées en zone inféropalpébrale suite. Le sujet est placé a I'obscurité, sans temps
d’adaptation a I'obscurité. On enregistre, avec des stimulations achromatiques, la
réponse conjointe des deux systémes, puis, éventuellement, avec des stimulations de
courtes longueurs d’onde de niveau lumineux photopique (percues bleues), la réponse
prépondérante du systéeme des batonnets.
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b Sujet normal enfant 2.5 ans
v Electrodes actives
; sclérocornéennes
|
¥ oeil droit : OD
oeil gauche : OG
séquence 2

Mixed-response

-
1

séquence 4 séquence 5
. Cone-response .. Flicker-response
Figure V-4-11

Figure V-4-11. ERG flash protocole standard (ISCEV). Exemple de réponse en 5
séquences, enregistrées chez un enfant normal a4gé de 2.5 ans, avec des électrodes
actives sclérocornéennes. La morphologie des réponses et leurs temps de culmination
sont identiques a ceux de I'adulte ; dans le cas présenté, par rapport aux résultats d'un
adulte (figure V-4-2), les amplitudes sont inférieures de 35 % pour la rod-response et la
mixed-response, de 42% pour les Phot-OPs et de 15% pour la cone-response et la

flicker-response.

100 UV[
0G

!

&

7

i

Onde-b : dépolar{l.s’g‘tlon des E?poj_::alres OM de batonnets

h

50 ms

Rod-response

Figure V-4-12

Figure V-4-12. ERG flash : La rod-response se compose d’'une onde-b positive, d’origine
post-réceptorale qui refléte la dépolarisation des cellules bipolaires ON de batonnets.
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Figure V-4-13. ERG flash : La mixed-response comporte une onde-a négative, d'origine
réceptorale correspondant majoritairement a I'hyperpolarisation des batonnets et une
onde-b positive traduisant les dépolarisations combinées des cellules bipolaires ON de

coOnes et de batonnets.

50 uv[

Onde-a : hyperpolarisation des cones et
des bipolaires OFF de cones

I Onde-i : variation de polarisation des
bipolaires OFF de cones ?

oD

80 uvy [
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Onde-b : dépolarisation des bipolaires ON de cones et
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. Ph-NR
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skl e des ganglionnaires ?
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1
Figure V-4-14

50 ms

Figure V-4-14. ERG flash : La cone-response comprend - une onde-a négative, d’origine
réceptorale et post-réceptorale qui correspond a I'hyperpolarisation combinée de tous les
cbnes et des cellules bipolaires OFF des cbnes L et M ; - une onde-b positive, d’origine
post-réceptorale qui combine dépolarisation des cellules bipolaires ON des cbnes et
hyperpolarisation des cellules bipolaires OFF des cdnes L et M ; - la Photopic Negative-
response Ph-NR, traduction possible de I'hyperpolarisation des cellules ganglionnaires ; -
une onde-i positive de faible amplitude qui serait reliée a la variation de polarisation des

cellules bipolaires OFF.
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Figure V-4-15. ERG flash :

La flicker-response est d’origine post-réceptorale ; elle
combine les réponses des cellules bipolaires ON et OFF des cbnes.
OP2 3 I:
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Figure V-4-16

Figure V-4-16. ERG flash : Phot-OPs 3 potentiels oscillatoires générés par des circuits
post-réceptoraux. OP2 et OP3 sont générées par le fonctionnement des voies ON de
cOnes et OP4 par celui des voies OFF de cénes. OP2 et OP3 sont générés par les circuits

respectivement maculaires et périmaculaires et OP4 par les circuits rétiniens plus
périphériques.
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Figure V-4-17-1
ERG flash standard

Figure V-4-17-1. CSNB de type 1. (Congenital Stationnary Night Blindness) ou
héméralopie congénitale essentielle, patient de 16 ans, héméralopie, myopie de 12 dt
(OD) et 13 dt (OG), acuité visuelle 3/10®™ a I'ceil droit et gauche, petit nystagmus
rotatoire, fond d’ceil d’aspect compatible avec le degré de la myopie. C’est une atteinte
post-réceptorale. Le fonctionnement des batonnets est normal permettant la genése
normale de 'EOG. ERG flash : il y a absence de fonctionnement des voies ON de cbnes et
de batonnets mise en évidence par I'absence de I'onde-b de la rod-response, diminution
d’amplitude de I'onde-b de la mixed- et de la cone-response. La réponse de la voie OFF
est normale, attestée par I'amplitude normale de I'onde OP4 et I'amplitude pratiquement
normale de la flicker-response, due aux seules réponses de la voie OFF.

P-ERG : CSNB type |
P50 et N95 non discernables

OCT : CSNB type | Figure V-4-17-2
normal

Figure V-4-17-2. CSNB de type | (méme patient que sur la figure V-4-17-1) : P-ERG
d’amplitude diminuée, conséquence de I'absence de fonctionnement d'une partie des
voies des cbnes a l'origine d'un dysfonctionnement maculaire qui se traduit par une
acuité visuelle limitée & 3/10®™. L’OCT est normal pour les deux yeux, compte tenu de la
présence du petit nystagmus.
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Figure V-4-18-1
ERG flash standard

Figure V-4-18-1. CSNB de type Il. Patient de 12 ans, avec une hypermétropie faible, une
acuité visuelle limitée & 7/10®*™ A droite et & gauche et un fond d’ceil normal. C’est une
atteinte post-réceptorale de la transmission des photorécepteurs (cbnes et batonnets)
vers les cellules bipolaires qu’elles soient de type ON ou OFF. Elle se traduit par une
diminution d’amplitude de I'onde-b des rod-, mixed- et cone-responses, une diminution
de I'amplitude du flicker et une disparition des trois potentiels oscillatoires puisqu’il y a

dysfonctionnement aussi bien des voies ON que OFF.
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Figure V-4-18-2. CSNB de type Il (méme patient que sur la figure V-4-18-1) : P-ERG
d’amplitude diminuée, conséquence du dysfonctionnement des voies ON et OFF des
cones qui générent un dysfonctionnement maculaire modéré cliniquement évaluable par
I'acuité visuelle limitée & 7/10°™. L’OCT est normal pour les deux yeux.
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Figure V-4-19. Potentiels oscillatoires indicateurs de dysfonctionnements localisés. En
haut : sujet normal : Phot-OPs normaux avec ses trois ondes OP2, OP3 et OP4 et ERG
pattern normal (P-ERG) avec ses trois ondes N35, P50 et N95 reflet du fonctionnement
maculaire (15 degrés centraux). En bas : sujet souffrant d’'un trou maculaire bilatéral de
quelques degrés. L’ERG flash standard est normal en dehors des Phot-OPs qui montrent
une diminution significative de I'amplitude d’OP2 confirmant l'atteinte de la zone
maculaire avec conservation des amplitudes d’OP3 et OP4 ; ce résultat est corrélé a celui
du P-ERG dont les amplitudes des deux ondes P50 et N95 sont diminuées reflet d’'un
dysfonctionnement maculaire.

ERG ON-OFF sujet normal avec des électrodes actives sclérocornéennes

réponse ON
iy é OFF
o réponse

Onde-a : hyperpolarisation des cénes et
des bipolaires OFF de cones

Onde-b-ON : dépolarisation des bipolaires ON
de cones

Onde-d1 : dépolarisation des bipolaires OFF
de cones

ateau

Onde-d2 : repolarisation des cones ?
Installation = cessation

durée de la stimulation 150 ms

Figure V-4-20

Figure V-4-20. ERG ON-OFF généré chez un sujet normal par un échelon lumineux d’'une
durée de 150 ms en ambiance photopique, réponse du systeme des cones. Il comprend
deux ondes a linstallation de la stimulation - une onde-a négative, reflet de
I’hyperpolarisation des cones et des cellules bipolaires OFF de cbnes ; - une onde-b-ON
positive, traduction de la dépolarisation transitoire des cellules bipolaires ON de cbnes ; il
s’en suit un plateau probable témoin de I'adaptation cellulaire a la lumiére ; deux ondes a
la cessation de la stimulation : - une onde-dl, possible reflet de la dépolarisation des
cellules bipolaires OFF de cbnes et — une onde-d2, inconstante, d’origine a préciser
(repolarisation des cbnes ?).
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Figure V-4-21

Figure V-4-21. Patiente de 23 ans présentant une géne visuelle mal définie. Le bilan
ophtalmologique clinique, le champ visuel et le scanner cérébral sont normaux. A I'ERG
flash, on observe I'absence de I'onde OP4 suggérant un trouble de fonctionnement de la
voie OFF de cbnes, corrélée a l'absence des onde-dl et d2 suggérant ainsi un
dysfonctionnement possible de la voie OFF, associé a une diminution d’amplitude de
I'onde-a et de I'onde-b-ON (ERG ON-OFF) possible reflet d’'une modification fonctionnelle
de la voie ON des cbnes non relevé a I'ERG flash. Ces résultats ne sont actuellement

reliés a aucune pathologie connue.
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