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RETINOPATHIE DES PREMATURES. A PROPOS DE 5 CAS.
RETINOPATHY OF PREMATURITY. ABOUT 5 CASES

M. Benlahbib, A. Yacob, N. El Berdaoui, E Bencherifa, A. Berraho.
Service dOphtalmologie B de I'Hopital des Spécialités. CHU Avicenne Rabat - MAROC.

Introduction: La rétinopathie des prématurés se caractérise par la prolifération pathologique de capillaires anormaux et de cel-
lules précurseurs du tissu mésenchymateux sur la périphérie rétinienne. Elle est en recrudescence compte tenu du perfectionne-
ment des techniques de la réanimation néonatale. Lobjectif de notre étude est de présenter les caractéristiques cliniques permettant
le dépistage de cette affection, afin déviter lévolution vers les formes cécitantes.

Matériel et méthode : Nous rapportons 5 cas de rétinopathie des prématurés chez des enfants d’age gestationnel < 34 semaines
daménorrhées ou pesant < 1 500 grammes a la naissance.

Résultats : Dage moyen est de 2 ans et demi. On note un stade 1 dans 2 yeux, un stade 3 dans 2 yeux et un stade 4b dans un ceil.
Cinq yeux ont présenté un décollement de rétine total (stade 5) au dela de toute ressource thérapeutique. Le patient ayant un stade
4b a été opéré avec réapplication rétinienne mais sans succes fonctionnel. Une surveillance réguliere a été de mise pour les stades
1 et 3. Une guérison spontanée des 2 yeux sans séquelles fonctionnelles a été notée chez le patient stade 1.

Discussion : La rétinopathie des prématurés représente une cause majeure de cécité infantile dans les pays développés. La pho-
tocoagulation de la rétine avasculaire périphérique permet de guérir la maladie dans 90 % des cas. Un dépistage efficace, réalisé
entre 4 et 6 semaines de vie peut donc améliorer le pronostic.

Conclusion : Iémergence de cette maladie est liée a Famélioration de la survie des prématurés. Sa prise en charge reste difficile et
son pronostic est redoutable.

Introduction: Retinopathy of prematurity is characterized by the pathological proliferation of abnormal capillaries and mesen-
chymal tissue precursor cells of the peripheral retina of some premature children. Our stady present the clinical characteristics of
the disease, the importance of screening to prevent progression to the blinding shapes.

Methods: We report 5 cases of retinopathy of prematurity in children with a gestational age < 34 weeks of amenorrhea or
weighing <1500 grams at birth.

Results: The average age is 2 ¥ years. There is a stage 1 retinopathy of prematurity in 2 eyes, stage 3 in two eyes and a stage 4b
in one eye. Five eyes showed a total retinal detachment (stage 5) beyond any therapeutic resource. The patient with stage 4b was
operated with retinal reattachment without functional success. Regular monitoring was set for stages 1 and 3. Spontaneous reco-
very of two eyes without functional sequelae were noted in 1 patient stage.

Discussion: Retinopathy of prematurity is a major cause of childhood blindness in developed countries. Photocoagulation of
avascular peripheral retina can cure the disease in 90% of cases. Effective screening, carried out between 4 and 6 weeks of life may
improve prognosis.

Conclusion: The management of retinopathy of prematurity remains difficult. Its emergence is linked to improved survival of
premature children.
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écrite pour la premiére fois par Terry en 1942 sous le
D terme de fibroplasie rétrolentale, la rétinopathie des pré-
maturés se caractérise par la prolifération pathologique de
capillaires anormaux et de cellules précurseurs du tissu mé-
senchymateux sur la périphérie rétinienne immature et avas-
culaire de certains prématurés [1, 2].
Sa cause essentielle a été attribuée initialement a loxygene [1,
3]. Actuellement, la maladie est considérée comme multifacto-
rielle et sa pathogénie exacte reste incompletement connue [1,
4]. Bien que le dépistage, les critéres diagnostiques et les indi-
cations thérapeutiques de cette atteinte soient bien établis, son
pronostic visuel reste redoutable et son traitement difficile [5].
Elle reste a ce jour d’actualité, vu lFamélioration des techniques
de la réanimation néonatale qui permettent la survie denfants
de plus en plus immatures [1]. Par conséquence, la rétinopa-
thie des prématurés est en recrudescence et sa morbidité reste
forte [5].
Tobjectif de notre étude est de présenter ses caractéristiques
cliniques, et insister sur I'importance du dépistage selon des
procédures standardisées. Ceci permettra de proposer une
prise en charge adaptée et éviter Iévolution vers les formes
séveres cécitantes.
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MATERIEL ET METHODE

Les cingq cas rapportés dans notre étude ont un age gestation-
nel inférieur ou égal & 34 semaines daménorrhées ou pesant
moins de 1 500 grammes a la naissance.

Un examen ophtalmologique complet a été réalisé chez tous
nos patients. Différentes caractéristiques ont été enregistrées
: 4ge au moment du premier examen dans le service, le motif
de consultation, les facteurs de risque, les données de lexa-
men cliniques et paracliniques précisant le stade de la mala-
die, le traitement entrepris, Iévolution et le pronostic final.

RESULTATS

Le recrutement du service concernant la rétinopathie du pré-
maturé comprend des cas graves de stade 4, 5 ou stade séquel-
laire, adressés par d’autres services d'Ophtalmologie pour avis
complémentaire.

Lage moyen de nos patients est de 2 ans et 6 mois [8 mois
- 6 ans]. Trois de sexe masculin et deux de sexe féminin.
La notion de prématurité et doxygénothérapie est retrouvée
dans tous les cas. Un faible poids de naissance est noté chez
4 patients. Le motif de consultation est représenté par des
signes de malvoyance dans 2 cas, une leucocorie dans 2 cas
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Figure 1 : Une leucocorie révélant une fibroplasie rétrolentale chez un
de nos patients.

(figure 1) et un nystagmus dans 1 cas. Lexamen du segment
antérieur est normal dans tous les cas. Au fond de I'ceil on

note une ligne de démarcation argentée sur la périphérie ré-
. . X Figure 4 : Pli falciforme et remaniement pigmentaire séquellaire d’'une ROP.
tinienne (stade 1) au niveau des 2 yeux chez un patient, des
membranes fibrogliales vascularisées (stade 3) au niveau des 15t
2 yeux dans un cas (figure 2), un décollement de rétine trac-
tionnel localisé emportant la macula (stade 4b) (figure 3) au
niveau d’'un ceil. Ce patient a été opéré avec réapplication ré-
tinienne mais sans succes fonctionnel. Cinq yeux ont présenté

une fibroplasie retrolentale (figure 5) avec un décollement de

. \ . . Ora Cra
rétine total (stade 5) au dela de toute ressource thérapeutique. A —
Une abstention thérapeutique avec surveillance réguliére ont Termpe: ale nasale

été de mise pour les stades 1 et 3. Tévolution est marquée par
une guérison spontanée des 2 yeux sans séquelles fonction-

nelles chez le patient ayant un stade 1.

Figure 2 :

ah

[mage du fond Figure 5 : Classification topographique de la rétinopathie des prématurés [30, 31]

d’ceil montrant
une attraction

temporale  HISCUSSION :
des vaisseaux L . . . A :
La rétinopathie des prématurés représente une cause majeure

rétiniens.
de cécité infantile dans les pays développés [6]. Dans les an-
nées 1970, une recrudescence de la rétinopathie a été notée.
Elle est due a Faugmentation du nombre de prématurés grice
aux progres de la néonatalogie et de la procréation médicale-

ment assistée, pourvoyeuse de grossesses multiples [5].

La rétinopathie des prématurés est une complication de la
prématurité dont les facteurs de risque sont bien connus [5].
Parmi ces facteurs on note ; loxygénothérapie (pression en
Figure 3 : oxygene fluctuante et trop élevée (> 83 a 90 %) [7], la fluc-
Prolifération  tuation et la durée de la ventilation assistée [8, 9], le degré
asculaire avec - d’ijmmaturité estimé selon le poids de naissance (PN) et lage
décollement de gestationnel. Ces facteurs ont été clairement mis en cause
dés les années 1950-1970 [10]. Des études anatomopatholo-

 nacula. giques expérimentales des années 1980-1990 ont démontré

rétine partiel

le caractére multifactoriel de la rétinopathie du prématuré
[11]. Divers facteurs de risque ont alors été incriminés [10]:
la maladie des membranes hyalines, la détresse respiratoire, la
bronchodysplasie, le sepsis, les complications neurologiques
de immaturité avec apnée, les transfusions sanguines[12 -
14], ’'hémorragie intraventriculaire [15], les complications
de la grossesse [8, 16], la lumiére [17], les grossesses multi-

.
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ples [11, 18], lethnie [19, 20] , le sexe [18], lexistence d’'une
susceptibilité génétique [20], 'acidose [16], la persistance du
canal artériel, le traitement par Indométacine, lentérocolite
nécrosante, le traitement par surfactant, la corticothérapie [8],
Pinsuffisance rénale [21]...

Outre la prévention, l'intérét de connaitre ces facteurs de
risque est de mieux cibler le dépistage afin de traiter préco-
cement les formes accessibles a la photocoagulation, et ainsi
diminuer le risque de cécité [22].

Pour certains auteurs, le risque de rétinopathie du prématu-
ré est moindre & maturité égale grace aux progres des soins
néonataux [23, 24] (techniques ventilatoires, corticothérapie
anténatale, surfactant...), mais I'incidence est la méme de par
Pimmaturité croissante des bébés viables [25]. Lincidence ac-
tuelle de la rétinopathie du prématuré tous stades confondus
est imparfaitement connue. Celle des formes graves est mieux
établie et la plupart des auteurs publient des résultats concor-
dants. Il semble donc que les formes sévéres représentent en-
viron 5 % de lensemble des rétinopathies [1]. La rétinopathie
des prématurés est quasi absente dans les pays en voie de dé-
veloppement [5]. De plus, les statistiques publi¢es sont bien
souvent difficilement comparables car les critéres de sélection
concernant le poids de naissance, I'age gestationnel ou le stade
de la maladie différent selon les auteurs [10].

La rétinopathie des prématurés est la conséquence d’un
trouble du développement de la vascularisation rétinienne.
Normalement, elle se constitue depuis la papille, du centre
vers la périphérie, de la 16e a la 36e semaine de vie intra-uté-
rine. A la 36e semaine de vie intra-utérine, les vaisseaux ont
atteint lora serrata, en temporal comme en nasal. Avant cette
date, la vasculogenése nest pas compléte. Cela constitue le lit
de la rétinopathie des prématurés. Chez le prématuré, alors
que la vascularisation rétinienne se poursuit, loxygénothé-
rapie, nécessaire chez ces enfants fragiles et présentant vo-
lontiers un dysfonctionnement pulmonaire (maladie des
membranes hyalines, surinfections pulmonaires), favorise
une vasoconstriction capillaire et un arrét de la progression
vasculaire. En aval, une zone d’ischémie se crée ; la rétine
avasculaire hypoxique sécréte des facteurs angiogéniques :
Vasculo Endothelial GrowthFactor, HypoxiaInducedGrowth-
Factor 1 qui sont a lorigine de La néo-angiogeneése, patholo-
gique qui a la différence de la vasculogenese physiologique, va
étre responsable des anomalies rétino-vitréennes aboutissant
au décollement de rétine et au stade ultime de la fibroplasie
rétrolentale [5, 26].

La classification en cinq stades de la rétinopathie du préma-
turé repose sur les travaux de Hindle et al. [27-29] réalisés en
1984 et 1987 puis clarifiés en 2005 [30, 31], elle comprend une
classification clinique et topographique.

Cliniquement, au stade 1 existe une ligne signant la limite de
la vascularisation rétinienne. Le stade 2 se caractérise par un
bourrelet évoquant une néovascularisation intrarétinienne.
Au stade 3, on observe un bourrelet et une néovascularisation
extrarétinienne. Le stade 4 correspond a un décollement de
rétine tractionnel, soit avec respect maculaire (a), soit avec
atteinte maculaire (b). Au stade 5, la rétine est totalement dé-
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collée : cest [évolution ultime vers la fibroplasie rétrolentale,
cécitante avec son cortége de cataracte, d’hypertonie oculaire
et dopacification de cornée. Le stade « plus » correspond a
la présence de dilatations et de tortuosités des vaisseaux réti-
niens sur au moins deux quadrants de la papille [30, 31].

La classification topographique complete la stadification cli-
nique : on définit les zones 1, 2 et 3, correspondant aux étapes
du développement vasculaire rétinien (figure 5).

Les résultats de lexamen sont consignés sur un schéma : pour
chaque zone et chaque quadrant, le stade de la maladie est
défini. La présentation clinique est polymorphe depuis les
formes régressives jusquaux formes fulminantes, évoluant ra-
pidement vers le stade 5 malgré toute tentative thérapeutique.
Quel que soit le stade, sont considérés comme des facteurs de
gravité le caractere circonférentiel des lésions et l'atteinte des
zones 1 et 2 [5].

Dans notre étude, les enfants pris en charge par notre service
ont en regle générale une rétinopathie sévere ; 4 cas sur 5 (80
% de nos cas) sont diagnostiqués au stade 5 de la maladie et
le pronostic final était médiocre ; 60 % de cécités bilatérales
(3/5 de cécités). Ceci impose une organisation pour un dépis-
tage systématique de la rétinopathie des prématurés. En effet
sur le plan évolutif les stades 1 et 2 passent souvent inapergus
car souvent régressifs. Les stades 3 dépistés sont accessibles
au traitement par photo coagulation et par cryothérapie. Non
traitées, ces formes évoluent vers des stades séveéres entrai-
nant une géne visuelle handicapante. La connaissance de la
pathologie a permis den diminuer la fréquence et d’inciter
au dépistage ophtalmologique selon des procédures standar-
disées chez les nouveaux-nés a risque [5, 22, 32, 33]. Un dé-
pistage efficace, réalisé entre 4 et 7 semaines de vie, tenant
compte des facteurs de risque de lenfant peut améliorer le
pronostic [30].

Ce dépistage de la rétinopathie des prématurés peut rencon-
trer quelques difficultés. En effet, la dilatation pupillaire est
souvent lente et incomplete (4 a 5 mm) chez lenfant préma-
turé en raison de l'immaturité du muscle dilatateur de I'iris.
La médiocrité de la dilatation pupillaire peut géner lexamen
du fond dceil chez le prématuré. La mydriase est encore plus
laborieuse en cas d’iris pigmenté [1, 34].

Le choix du protocole de dilatation pupillaire devrait tenir
compte de la survenue fréquente deffets systémiques avec
l'utilisation de certains collyres mydriatiques. Des études
prospectives menées a ce sujet montrent que les meilleures
mydriases (dilatation pupillaire efficace et résistante a Iéclai-
rage de lophtalmoscopie indirecte) sont obtenues avec l'uti-
lisation de phényléphrine a 2,5 % en association soit avec le
cyclopentolate a 0,5 %, soit en association avec le tropicamide
a 0,5 %. Par contre, les effets systémiques de ces produits
peuvent retentir sur létat général du prématuré [1, 34].
Lexamen en ophtalmoscopie indirecte constitue néanmoins
actuellement la technique de référence [10, 35]. De plus en
plus de centres séquipent de la « Retcam18-20 », qui fournit
des clichés du fond d'eeil, avec une sensibilité de 83 a 94 % et
une spécificité de 88 a 94 % pour le dépistage de la rétinopa-
thie du prématuré. Cette technique semble adaptée au dépis-
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tage [10, 36], bien que plus stressante pour lenfant [10, 37].
Les principes thérapeutiques de la rétinopathie des prématurés
sont extrémement précises en fonction du stade et des qua-
drants impliqués.

Au stade 1, 2, et 3 débutant dont Iévolution est fréquemment
régressive une simple surveillance est nécessaire. Il faut rap-
peler ici la difficulté de lexamen du fond dceil de ces petits
patients : parfois, il est difficile de trancher entre stade 2 et 3,
ou bien de définir le nombre de quadrants atteints. Il est ac-
tuellement recommandé et admis qu’un traitement est indiqué
au stade 3, §’il existe des lésions en zone 1 ou 2, sur au moins
5 horaires contigus ou 8 secteurs horaires cumulés, avec réti-
nopathie stade « plus » [5, 38].

Ce nest donc quiau stade 3 que la destruction de la rétine
ischémique a montré son efficacité : les 2 techniques efficaces
sont la cryoapplication et la photocoagulation au laser, soit le
laser externe argon facilité par l'utilisation d’une lentille qua-
drasphérique ou d’'un verre a trois miroirs [5, 39], soit le laser
diode [5, 40]. Différentes études ont montré la meilleure effi-
cacité de la photocoagulation au laser par rapport a la cryoap-
plication ; celle-ci pourrait accentuer les tractions vitréennes.
La cryoapplication a été abandonnée au profit de la photocoa-
gulation au laser dés 1999 (sauf cas particuliers de mauvaise
transparence des milieux) [5].

Au stade 4, la destruction de la rétine ischémique par la pho-
tocoagulation au laser doit sassocier a un cerclage chirur-
gical par une bande de silicone pour soulager les tractions
vitréennes [5, 41] ; le cerclage est sectionné a 3 mois. Une
ponction de liquide sous-rétinien peut étre nécessaire [5 ; 42].
Le pronostic de la rétinopathie du prématuré de stade 4 reste
sombre : 75 % déchec et dévolution vers un stade 5.

Au stade de décollement de rétine total et de stade 5, quelques
études ont suggéré un bénéfice a une intervention, ainsi Iétude
de Choi et Yu [5, 43] montre, dans une étude rétrospective
sur 87 yeux opérés pour rétinopathie des prématurés au stade
5, un résultat anatomique satisfaisant. La réapplication réti-
nienne est partielle dans 27,6 % des cas et totale dans 23 % des
cas avec, au final, conservation de la perception visuelle dans
48,3 % des yeux, vision ambulatoire dans 17,2 % des yeux,
et perception des formes dans 6,9 % des yeux. Le traitement
chirurgical ab interno est difficile, long et périlleux, mais qui
certes est souvent le seul espoir, en cas d’atteinte bilatérale sé-
vere, de récupérer un certain degré de vision. Chaque cas doit
faire discuter son éventualité. Le but de la chirurgie dans le
stade 4b chez notre patient est dobtenir une réapplication ré-
tinienne minimisant la déformation maculaire.

Les Anti-VEGF ont un intérét dans les formes tres évolutives
postérieures agressives touchant la zone 1, le laser étendu ne
permettant pas toujours lextinction de la maladie. De nom-
breuses études non contrdlées ont montré une régression des
vaisseaux sans effets secondaires notables, mais a ce jour, au-
cune étude controlée nest publiée. Les Anti-VEGF ont cer-
tainement une place dans le traitement de la rétinopathie des
prématurés mais des études contrdlées sont indispensables
dans cette population fragile et a risque de complications : il
est nécessaire de bien évaluer les effets secondaires potentiels
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avec notamment des données pharmacodynamiques solides
[30].

La surveillance stricte, assurée soit par le service, soit par les
ophtalmologistes correspondants, permet d’apprécier Iévolu-
tion de la maladie, parfois fulminante, afin de poser I'indica-
tion d’'un traitement ou d’un retraitement le cas échéant.

Le rythme de surveillance des patients est variable en fonction
du stade de la maladie. Au stade 1 ou 2 un examen tous les
8 jours est nécessaire. A partir du stade 3 et en cas de signes
de rétinopathie évolutive, lexamen est réalisé au bloc opéra-
toire sous anesthésie générale pour traitement éventuel tous
les 8 jours. Au stade 4 un traitement chirurgical est nécessaire
suivi d’'une surveillance rapprochée difficilement standardisée.
Pareil pour le stade 5, la surveillance est adaptée au cas par
cas. Au stade de séquelles, lexamen sous anesthésie générale
nest pas systématique. Il est indiqué selon l'age et les lésions
observées [5].

Lévolution spontanée des stades 1,2 et 3 débutant se caracté-
rise généralement par la régression a 44 semaines post natales
ce qui permet de réduire la fréquence des examens de controle
a partir de cette date. Lévolution vers un stade 4 et 5 est de
mauvais pronostic [30].

CONCLUSION :

La rétinopathie des prématurés est une rétinopathie isché-
mique entrainant la survenue de néovaisseaux extrarétiniens
responsables de décollements de rétine gravissimes. Son émer-
gence est liée aux prouesses de la réanimation néonatale per-
mettant la survie des prématurés de petit poids.

Les avancées modernes dans les moyens de dépistage per-
mettent actuellement une découverte des formes précoces de
cette pathologie et ouvrent la voie a de nouvelles perspectives
thérapeutiques. En effet, la découverte précoce de lésions réti-
niennes nest plus contemplative. On dispose de moyens per-
mettant de limiter leur extension, et de diminuer le risque de
leur évolution vers la redoutable fibroplasie rétrolentale.
Lenjeu de cette maladie réside dans le dépistage des formes
précoces a risque (stade 3) pour lesquels une photocoagula-
tion de la rétine avasculaire périphérique permet de guérir la
maladie dans 90 % des cas.

La prise en charge de la rétinopathie des prématurés reste
difficile. Elle nécessite I'intervention d’'une équipe multidis-
ciplinaire comportant des ophtalmologistes, des pédiatres et
des anesthésistes-réanimateurs expérimentés. Ceci permettra
d’améliorer le pronostic visuel de cette affection.
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