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Introduction : Les techniques d'imagerie du segment antérieur se sont développées ces dernieres années et leur apport en pra-
tique clinique est fondamental. Nous rapportons le cas d’'une jeune patiente 4gée de 16 ans ayant un glaucome par fermeture
de l'angle atypique entrant dans le cadre d’'un syndrome de Weill Marchesani. COCT du segment antérieur (OCT-SA) ainsi que
Iéchographie de haute-fréquence (UBM) nous ont permis de mettre en évidence les mécanismes de fermeture de l'angle pour

Mots-clés : Syndrome de Weill-Marchesani ; Glaucome chronique par fermeture de 'angle ; Tomographie en cohérence optique

Le syndrome de Weill Marchesani est une maladie géné-
tique rare caractérisée par des anomalies oculaires carac-
téristiques et une atteinte systémique essentiellement une pe-
tite taille, une brachydactylie et une raideur articulaire. Il a été
décrit par Weill et Marchesani dans les années 1930 [1, 2]. Les
Anomalies oculaires comprennent une microsphérophaquie,
une luxation du cristallin, une myopie forte, un glaucome et
des atteintes cornéennes [3, 4]. Le but de ce travail est de
montrer Iintérét des examens d’imagerie du segment anté-
rieur dans les glaucomes par fermeture de 'angle atypiques.

Observation

Nous rapportons le cas d’'une jeune patiente 4gée de 16 ans
sans antécédents familiaux de glaucome ni d’autres patholo-
gies oculaires ou systémiques, connue forte myope depuis I'age
de 5 ans, qui nous a été adressée pour prise en charge d'une
hypertonie oculaire majeure aux deux yeux OD : 45 mm hg
et OG : 40 mm hg de découverte fortuite lors d'un examen
systématique pour une baisse progressive de lacuité visuelle.
A lexamen lacuité visuelle est a 5/10 P2 ODG avec une ré-
fraction a I'OD : -16.00 (-1.50a 100°) et I'OG : -17.50 (-2.00
a 70°). Lexamen bio-microscopique retrouve au niveau des 2
yeux : une cornée claire, des chambres antérieures étroites,
une cataracte avec un équateur cristallinien et des zonules
visibles apres dilatation et une subluxation cristallinienne an-
térieure (figure 1), le tonus oculaire est 4 16 mm hg a 'OD
et 15 mm hg a OG sous collyres hypotonisants (inhibiteurs
de lanhydrase carbonique et analogues de prostaglandines)
avec une pachymétrie a 650 et 645 respectivement a FOD et
IOG. Un angle irido-cornéen fermé a la gonioscopie avec des
synéchies antérieures périphériques étendues sur 360° a 'OG
et 270° aI'OD. Au fond d'ceil, le rapport C/D est de 1 a droite
et 0.8 a gauche.

La patiente présente par ailleurs une petite taille a 1.40m et
une brachydactylie.

La longueur axiale est a 22.92 mm et 22.93 mm respective-
ment a 'OD et 'OG.

LOCT du segment antérieur (OCT-SA) objective au niveau
des 2 yeux la sphérophaquie avec un cristallin subluxé en
chambre antérieure qui est trés étroite et des fibres zonulaires
étirées (figure 2).

Une imagerie par ultrasons du segment antérieur (UBM) met
en évidence dans les 2 yeux, un cristallin en position anté-
rieure, un angle fermé sur tous les méridiens sous-tendu par

Figure 1 : Photographie du segment antérieur de 'OG montrant la sphé-
rophaquie. Les bords du cristallin sont visibles quand la pupille est dilatée

Figure 2 : Image OCT du segment antérieur de 'OG avant la chirurgie
montrant d’une part la sphérophaquie et d’autre part la chambre antérieure
trés étroite a (1.14 )
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une insertion antérieure de l'iris et des proces ciliaires de pe-
tite taille (figure 3).

Résultats

Le traitement médical hypotonisant a été poursuivi puis une
chirurgie de la cataracte a été réalisée avec implantation dans
le sac d’'un implant de 22.5 dioptries ODG. Les suites opéra-
toires ont été simples, le traitement hypotonisant a été réduit a
une monothérapie (analogues de prostaglandines).

LOCT du segment antérieur et 'UBM réalisées apres la
chirurgie montrent une chambre antérieure profonde avec la
persistance d’'un aspect d’angle fermé sur pratiquement tous
les méridiens des deux yeux en rapport avec des goniosyné-

chies (Figures 4 et 5).

Figure 3 : Image par UBM de l'angle irido-cornéen de 'OG montrant
une fermeture de l'angle de cause cristallinienne avec une insertion
antérieure de I'Iris

Figure 4 : Image OCT du segment antérieur de 'OG aprés la chirurgie
montrant l'approfondissement de la chambre antérieure (3.10 mm)

Figure 5 : Image par UBM de 'angle irido-cornéen de FOG aprés
phacoexérése montrant la persistance d’'un aspect d’angle fermé par
goniosynéchies
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Discussion

Le syndrome de Weill-Marchesani (SWM) est une affection
rare [3] caractérisée par une petite taille (généralement infé-
rieure au troisiéme percentile), une brachydactylie, tous deux
présents chez 98% des patients, une raideur articulaire, une
atteinte cardiaque et des manifestations ophtalmologiques.
Celles-ci sont observées avec les fréquences suivantes, myopie
: 94%, microsphérophaquie : 84%, ectopie du cristallin : 73%,
glaucome : 80% et cataracte : 23% [4]. Notre patiente présen-
tait un syndrome quasi-complet.

La prévalence de ce syndrome nest pas documentée.

Des cas dominants ont été décrits [4]. Le mode autosomique
récessif semble plus fréquent et des mutations homozygotes
dans le gene ADAMST10 (19p13.3-p13.2) ont été identifiées
[5]. Notre patiente mavait aucun antécédent familial particu-
lier en dehors d’une petite taille chez ses parents. Il n’y avait
pas d’antécédents de glaucome dans la famille ni d’autres ano-
malies ophtalmologiques particuliéres. Il sagit donc soit d’'une
transmission récessive (expressivité variable) ou d’une atteinte
sporadique. Une étude génétique doit étre réalisée.

La sphérophaquie est liée a une zonule de Zinn laxe. Cette
anomalie cristallinienne conduit a une forte myopie non axile
avec une chambre antérieure étroite. Lorsque la laxité zonu-
laire devient importante, il existe une dystopie cristallinienne
centrale donnant le classique aspect de microsphérophaquie
qui peut se compliquer de luxation antérieure du cristallin
et de fermeture de l'angle irido-cornéen [6]. Ces anomalies
expliquent I'hypertonie oculaire et le glaucome qui repré-
sentent le probléme majeur et quasi-constant du syndrome de
Weill-Marchesani [7]. Les crises itératives d’hypertonie abou-
tissent a la formation de goniosynéchies.

Dans notre observation le glaucome était évolué illustrant
bien que le pronostic de cette affection reste dominé par le
glaucome secondaire et par la rapidité de la prise en charge
thérapeutique qui consiste en lextraction précoce des cristal-
lins avant la survenue des complications.

En effet, lexistence d’'une fermeture de l'angle, d’une acuité
visuelle basse avec correction optique, d’une opacification
cristallinienne ou d’un risque de luxation cristallinienne
imposent lextraction du cristallin dans les plus brefs délais.
Toutes ces conditions étaient réunies chez notre patiente.
Tous les auteurs saccordent sur la nécessité de la pha-
coexerese, la chirurgie du glaucome nest par contre, elle, pas
systématique [8].

Limplantation est débattue dans cette pathologie et compte
tenu de la faiblesse zonulaire, une implantation clipée a liris
ou suturée a la sclére devra étre privilégiée [9]. Notre patiente
a été implantée dans le sac capsulaire car il a été estimé lors
de Pintervention que la stabilité de celui-ci était rassurante.
Par contre il a été décidé de ne pas lui faire de trabéculectomie
a cause du risque tres élevé de glaucome malin [10].

Par ailleurs, la gonioscopie nous a permis de voir que l'angle
irido-cornéen (AIC) était fermé par des goniosynéchies éten-
dues. Il sagissait donc bien d’un glaucome chronique par
fermeture de l'angle qui contrastait avec une forte myopie a
-16 DalOD et-17,5D aOG. LOCT-SA dans le cas de notre
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patiente nous a permis de confirmer la présence dans les 2
yeux d’une sphérophaquie ainsi que la subluxation du cristal-
lin dans une chambre antérieure trés étroite (1,41 mm a 'OD
et 1,14mm a 'OG) avec des zonules étirées. Alors que LUBM
a permis non seulement de confirmer la fermeture de langle
mais aussi dillustrer et d’identifier les différents mécanismes
impliqués : insertion antérieure de l'iris, cristallin en position
antérieure.

Le role de I'imagerie du segment antérieur est donc doffrir
des informations complémentaires a la gonioscopie, en per-
mettant des mesures a la fois qualitatives et quantitatives de la
chambre antérieure et de Touverture de PAIC et donc d’illus-
trer les mécanismes de fermeture de l'angle [11] qui peuvent
étre intriqués comme cétait le cas dans notre observation :
goniosynéchies, insertion antérieure de l'iris et sphérophaquie
et ainsi de mieux planifier la prise ne charge médico-chirur-
gicale de la patiente a savoir extraction des cristallins et sur-
veillance au long cours.

Les coupes en UBM et en OCT-SA apportent une aide pré-
cieuse et restent donc indispensables dans des cas atypiques
de fermeture de 'AIC comme celui-ci [12].

Conclusion

Limagerie du segment antérieur représente une révolution
initiée par Pavlin il y a quelques années [13].

Elle a eu le mérite de nous éclairer sur certains mécanismes
physiopathologiques notamment en matiére de glaucome par
fermeture de langle. Néanmoins coupler le résultat de ces
techniques d’imagerie a la gonioscopie et a l'analyse clinique
demeure indispensable. Non contact, 'TOCT-SA a rendu cette
analyse plus simple et plus facile dacquisition que 'UBM,
méme si elle est limitée par sa plus mauvaise pénétration au
travers des tissus iriens. De nombreux parameétres d’analyse
ont aussi été développés afin dobtenir le meilleur compromis
sensibilité-spécificité dans le dépistage des angles susceptibles
de se fermer mais ils nécessitent encore détre évalués préci-
sément.

Enfin, au-dela de lintérét diagnostique direct de ces tech-
niques d’imageries, Iobtention rapide d’'une documentation
simple des structures oculaires représente une aide incon-
testable pour l'information des patients mais aussi pour leur
compréhension de leur maladie ou simplement de leur facteur
prédisposant [14].
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