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La chirurgie de la cataracte dans le syndrome de Werner
A propos d’un cas

Abdelllaoui Meriem, Bhallil Salima, Benatiya Andaloussi Idriss, Tahri Hicham
Service dophtalmologie, CHU Hassan II Feés Maroc

Résumé :Le syndrome de Werner (SW) désigne le syndrome de sénescence précoce. Il associe une variété de signes en rapport
avec le vieillissement physiologique & un moment précoce de la vie.
Nous rapportons un cas de SW diagnostiqué a loccasion d’'une cataracte bilatérale et opéré avec implantation au niveau des
deux yeux sans complications post opératoire. Nous discuterons la prise en charge chirurgicale de la cataracte dans cette affec-
tion rare.
Le traitement chirurgical de la cataracte dans le cadre du SW est marqué par le retard de cicatrisation et le risque de kérato-
pathie bulleuse cedémateuse postopératoire, en raison d’'une diminution du potentiel de la densité cellulaire de lendothélium
cornéen.
Une étude analysant la densité endothéliale chez ces patients pourrait amener a établir un protocole de prise en charge de ces
patients.
Abstract : Werner syndrome is the syndrome of early senescence. It combines a variety of signs related to physiological aging
at some point early in life.
We report a case of W S diagnosed during bilateral cataract surgery with implantation and in both eyes without postoperative
complications. We will discuss the surgical treatment of cataract in this rare condition.
The surgical treatment of cataract in the WS is marked by delayed wound healing and the risk of postoperative bullous kerato-
pathy edema due to a decrease in the potential of the cell density of the corneal endothelium.
A study analyzing the endothelial density in these patients could lead to establish a protocol for management of these patients.

Le syndrome de Werner (SW) est un syndrome héréditaire
rare caractérisé par un vieillissement précoce qui apparait
au cours de la trentaine avec pour caractéristiques principales
une cataracte bilatérale, une petite taille, des cheveux préma-
turément gris et fins, des maladies cutanées et l'apparition
d’autres anomalies liées au vieillissement [1]. Sa transmission
est autosomique récessive, liée a une mutation du géne WRN,
situé sur le bras court du chromosome 8.[2] Il s'agit d'une ma-
ladie rare dont I'incidence est estimée entre 1 a 22 cas/million
d’habitants. Nous rapportons un cas de SW diagnostiqué a
Toccasion d’'une cataracte bilatérale. Nous discuterons la prise
en charge chirurgicale de la cataracte dans cette affection rare.
OBSERVATION :

Mr M.B, 4gé de 38 ans, issu d’'un mariage consanguin, ayant
comme antécédent un cas similaire chez la sceur, admis dans

Figure 1 : photo du patient montrant Paspect du visage

notre service pour cataracte bilatérale évoluant depuis six ans.
A Texamen clinique, on trouve un visage vieilli avec un nez fin
et crochu en « bec d’aigle », des levres amincies et ridées avec
limitation de louverture de la bouche, des yeux protubérants
par lipo-atrophie périorbitaire responsable d’'une pseudo-exo-
phtalmie (figure 1).

Latteinte musculo-squelettique se caractérise par une fonte
musculaire (figure 2). En outre, le patient présente une petite
taille avec une scléro-atrophie cutanée et des hyperkératoses
ulcérées au niveau des coudes (figure3). La voix est rauque,
avec une hypoacousie. Le quotient intellectuel est conservé.
Ces signes cliniques sont caractéristiques du syndrome de
Werner.

Lexamen ophtalmologique trouve au niveau des deux yeux
une acuité visuelle limitée a la perception lumineuse, une cor-
née claire avec une cataracte totale bilatérale brunétre (grade
4) (figure 4). Le tonus oculaire est normal et Iéchographie
oculaire est sans anomalies.

Une cure de cataracte de I'ceil droit a été réalisée, par extrac-
tion extra capsulaire manuelle avec implantation dans le sac
cristallinien d’'un implant PMMA (polymethylmetacrylate).

Figure 2 : fonte musculaire marquée
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En post opératoire le patient a été mis sous traitement topique
a base d’antibio-corticoide pendant trois semaines et un trai-
tement anti-inflammatoire non stéroidien pendant un mois.
Apreés un recul de 6 mois l'acuité visuelle est chiffrée a 8/10éme
avec absence de décompensation cornéenne.

Une cure de cataracte de I'ceil gauche a été réalisée trois mois
plus tard dans les mémes conditions que lceil droit. Lévolution

a été marquée par une amélioration de l'acuité visuelle & 7/10
avec également une absence de décompensation cornéenne.
Lablation des fils est faite de fagon progressive aprés une an-
née en post opératoire, vu le retard constaté de la cicatrisation
cornéenne.

Figure 3 : hyperkératose du coude

DISCUSSION :

Le syndrome de Werner (SW) ou progeria de ladulte est le
prototype de syndrome de sénescence précoce avec instabilité
chromosomique. Il a été décrit en 1904 par Otto Werner au
sein d’une fratrie de quatre enfants 4gés entre 31 et 40 ans,
présentant une sénescence précoce du visage, une petite taille,
des cheveux gris, une cataracte juvénile, une peau pseudo-sclé-
rodermique et une hypoplasie génitale [2-4] . La plupart du
temps, on observe d’autres anomalies liées au vieillissement :
ostéoporose, diabéte, tumeurs mésenchymateuses et athéros-
clérose. Les patients sont a risque élevé de développement de
cancers, notamment sarcomes mésenchymateux et mélanomes
qui ne résultent pas d’'une exposition au soleil [3].

Parmi les manifestations ophtalmologiques, la cataracte bilaté-
rale précoce sous-capsulaire postérieure constitue une des pre-
miéres manifestations de la maladie. D’autres manifestations
ophtalmologiques plus rares ont été également rapportées tel
que : Glaucome, sclérotiques bleues, rétinite pigmentaire, dé-
générescence maculaire, rétinopathie diabétique, dégénéres-
cence vitréenne et décollement de rétine. [2]

Le traitement chirurgical de la cataracte dans le cadre du SW
est marqué par le risque majeur de la désunion de l'incision
cornéenne, en effet Jonas et al [5] rapportent cette complica-
tion chirurgicale dans 10 patients sur 18 opérés, comme cest
le cas également de notre patient. Ceci serait lié au déficit de
prolifération des fibroblastes de ces patients. Jonas conseille
de pratiquer une chirurgie par phacoémulsification avec petite
incision et fermeture par un point non résorbable laissé en
place pendant une année et de ne pas prescrire les corticoides.
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Figure 4 : cataracte bilatérale totale brunitre opérée a droite

Lefficacité de cette conduite est confirmée par Kocabora et
al [6] qui na pas rencontré cette complication en opérant un
frére et une sceur par phacoémulsification avec petite inci-
sion. La deuxiéme complication importante aprés chirurgie
de cataracte chez ces patients serait la kératopathie bulleuse se
produisant sur huit yeux dans la série de Jonas et al [5]. Elle
sexpliquerait par la faible densité cellulaire de lendothélium
cornéen [7]. A Theure actuelle 'usage des substances viscoé-
lastiques associé a la phacoémulsification protége lendothé-
lium cornéen des traumatismes mécaniques peropératoires.
Notre patient a bénéficié d’'une implantation dans le sac sous
produit viscoélastique permettant de protéger la cornée et de
prévenir la kératopathie bulleuse. La greffe de cornée a été
préconisée pour les cas de décompensation cornéenne au
cours du syndrome de Werner [8].

CONCLUSION :

Ces résultats encourageants montrent la possibilité dopérer
les cataractes précoces du syndrome de Werner sans crainte
de complications majeures. Plus de sécurité est assurée actuel-
lement par les techniques de phacoémulsification.
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