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Prise en charge du glaucome juveénile

'Résumé

Le glaucome juvénile est une forme rare de glaucome a angle
ouvert, qui touche lenfant entre 3 et 18 ans. Il est le plus sou-
vent asymptomatique et évolue a bas bruit, ce qui explique les
retards de diagnostic et de prise en charge. Malgré labsence de
bases de données normatives pour lenfant, il importe de réa-
liser des examens complémentaires tels que le champ visuel
et la tomographie par cohérence optique (OCT) papillaire,
ces derniers permettent déviter d'instaurer une thérapeutique
inadaptée ou de passer a coté du diagnostic. Le traitement est
essentiellement chirurgical et les résultats post-opératoires
sont particulierement excellents chez cette catégorie de
patients.
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Juvenile glaucoma is a rare form of open-angle glauco-
ma, which affects children between 3 and 18 years old. It
is most often asymptomatic and evolves slowly, which
explains the delays in diagnosis and treatment. Despite
the absence of normative databases for the child, it is im-
portant to carry out additional examinations such as the
visual field and the papillary OCT, the latter, make it pos-
sible to avoid initiating an inappropriate therapy or mis-
sing the diagnosis. The treatment is essentially surgical,
and the postoperative results are particularly excellent in
this category of patients.
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Introduction

Le glaucome juvénile est un glaucome a angle ouvert, sans at-
teinte systémique associée, qui touche théoriquement fenfant
de 3 4 18 ans . Cest une maladie rare et grave car potentiel-
lement cécitante.

Il sagit probablement dune forme mineure de glaucome
congénital, lanomalie est présente dés la naissance, mais se
manifeste au fur et a mesure du développement de lenfant.

Epidémiologie

Le glaucome juvénile représente 6 % des glaucomes primitifs,
avec une incidence de 0,32/100 000 sujets de moins de 20 ans 2. 11
est toujours bilatéral et volontiers asymétrique.

Aux Etats-Unis, il semble que le glaucome juvénile est plus fré-
quent chez les sujets mélanodermes 1°l.
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Hérédité et physio-pathogénie

La majorité des cas sont familiaux ce qui justifie un dépistage
systématique dans les familles « a risque ».

Les glaucomes juvéniles familiaux ont une transmission auto-
somique dominante avec une forte pénétrance. Cinq loci ont
été incriminés (GLC1A, GLC1J, GLC1K, GLCIM, GLCIN)
mais seul le géne GLC1A codant pour la myociline a été iden-
tifié. Plus de 20 % des patients ont une mutation du gene myo-
ciline/TIGR sur ce locus GLC1A du chromosome 1q23 I,

Le mécanisme par lequel la mutation du géne codant pour la
myociline entraine le glaucome nest pas clairement élucidé,
mais il semble que l'anomalie organique engendrée se situe au
niveau du trabéculum %I, Nous retrouvons en gonioscopie un
épaississement du tissu trabéculaire pouvant sassocier a une
insertion antérieure de liris.
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1l existe une corrélation entre l4ge dapparition du glaucome
juvénile et le degré danomalie angulaire.

Circonstances de diagnostic

Cette forme de glaucome est le plus souvent asymptomatique,
de découverte fortuite lors d'un examen de routine, ou bien
lors dun bilan ophtalmologique systématique dans une fa-
mille a risque.

Dans de rares cas, il existe des manifestations fonctionnelles
non spécifiques, a type de céphalées, douleurs rétro ou pé-
ri-oculaires, ou bien une baisse de lacuité visuelle en rapport
avec une forme avancée de glaucome.

Examen clinique

Lacuité visuelle est en général conservée. La réfraction re-
trouve une myopie supérieure a -3 dioptries dans 73 % des
cas, supérieure a -6 dioptries dans 40 % des cas P!,
Iexamen du segment antérieur a la lampe a fente ne met pas
en évidence de signe de dysgénésie du segment antérieur.

La pression intra-oculaire évaluée aprés mesure de [épais-
seur cornéenne centrale, est souvent tres élevée, supérieure
a40 mm d’Hg avec un retentissement rapidement péjoratif
sur le nerf optique [,

Dans un tiers des cas la gonioscopie est sans anomalie,
cest-a-dire qu’il existe une anomalie trabéculaire qui reste
mineure. Dans les autres cas nous pouvons observer un
angle de type feetal non reculé avec la présence possible
de trabécules, un aspect en verre dépoli avec une insertion
haute ou antérieure de l'iris ).

Figure 1 : Gonioscopie : Insertion antérieure de liris.

Une analyse morphologique fine de la papille est indispen-
sable et doit étre complétée par des rétinophotographies.
Iexcavation glaucomateuse est rapide et non spécifique.
En revanche, une réversibilité partielle de latteinte sob-
serve parfois apres la chirurgie lors de la normalisation de
la pression intra oculaire .
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Figure 2 : Photo du fond dceil : excavation papillaire glaucomateuse.

Les deux signes cliniques majeurs qui caractérisent cette pa-
thologie sont faugmentation importante de la pression in-
tra-oculaire (PIO) et la sévérité de lexcavation papillaire.
Cependant, certains points négatifs sont importants a sou-
ligner : il ne s'agit pas d’'un glaucome congénital, la rigidité
sclérale est déja observée et la photophobie, le larmoiement
et la buphtalmie ne sont pas présents; age dapparition de
I'hypertonie oculaire étant plus tardif, lceil na plus ses ca-
pacités dextensibilité.

Examens paracliniques

IIs peuvent étre effectués le plus souvent a partir de 3 ans pour
la tomographie par cohérence optique (OCT) et de 7 ans pour
le champ visuel (CV). Les particularités propres a enfant sont
dues aux difficultés de réalisation (inattention de lenfant, fixa-
tion stable difficile a obtenir) et d'interprétation, car il nexiste
pas de bases de données normatives pour lenfant.

Lintérét de ces examens complémentaires est de poser un dia-
gnostic précis, assurer un suivi adapté et évaluer le pronostic.
Le but étant déviter l'instauration d’une thérapeutique inutile,
pouvant entrainer des effets secondaires systémiques graves.

A-OCT

Lintérét de TOCT est de différencier un glaucome juvénile
débutant d'une hypertonie oculaire isolée.

[Epaisseur de la couche des fibres nerveuses rétiniennes
(RNFL) varie entre 94 et 104 um, une valeur inférieure a 90
pm devra faire suspecter un glaucome juvénile aprés avoir
éliminé les autres étiologies de diminution de lépaisseur des
RNFL telles que Fatrophie optique .
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Figure 3: Tomographie par cohérence optique (OCT) : mesure de lépaisseur des fibres nerveuses rétiniennes (RNFL) et du complexe maculaire cellulaire
ganglionnaire(GCC).

B- Champ visuel Cetexamen dépend de la compréhension de lexamen par lenfant
Lexamen du champ visuel est également non spécifique, et de ce fait devra étre répété régulierement. Nous retrouvons

cependant nous notons souvent une discordance entre la les mémes déficits que ceux présents dans le glaucome chronique
fonction et lexcavation papillaire, probablement du fait de la a angle ouvert. La particularité est que ces déficits sont dappari-
souplesse de la papille optique. tion plus rapide chez lenfant que chez ladulte et demblée sévéres.

Figure4: Périmétrie automatisée standard blanc-blanc, 24 :2.
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Evolution

[évolution est marquée par une augmentation importante
de la pression intra-occulaire, une progression rapide de
lexcavation papillaire et des déficits campimétriques, imposant
un traitement médical et un traitement chirurgical urgents.

Il sagit d'un glaucome qui évolue a bas bruit et qui peut
donc passer inapercu.

Traitement

La stratégie thérapeutique consiste a lutter contre I'hypertonie
oculaire et a prendre en charge lamblyopie.

A- Lutter contre ’hypertonie oculaire

a. Le traitement médical

Le traitement médical du glaucome juvénile joue un role
important en réduisant temporairement la PIO en préopé-
ratoire ou lorsque le tonus reste limite a la suite de plusieurs
interventions chirurgicales [''l,

Cependant, la majorité des traitements hypotonisants nont
pasdAMM (autorisation de mise sur le marché) et en plus,
a ce jour, il nexiste pas d'adaptation des concentrations de
ces collyres au poids de lenfant, avec comme conséquence
des taux plasmatiques plus élevés et un risque plus impor-
tant deffets indésirables.

Certaines précautions sont a prendre lors de leur prescrip-
tion : préférer les faibles concentrations, conseiller aux pa-
rents dexercer une pression digitale des voies lacrymales,
au coin interne de lceil lors de Iinstillation, pour minimiser
le passage systémique.

Nous distinguons plusieurs familles thérapeutiques : les
B-bloquants, les inhibiteurs de l'anhydrase carbonique, les
sympathomimétiques: diminuent la production de I'hu-
meur aqueuse, les parasympathomimeétiques (pilocarpine)
et les analogues de prostaglandines : augmentent [évacua-
tion de ’humeur aqueuse par voie uvéo-sclérale.

1. p-bloquants

Les B-bloquants sont les plus couramment prescrits pour le
glaucome pédiatrique et en particulier le timoptol. Cepen-
dant, il 'y a pas PAMM pour leur utilisation chez lenfant.
Leurs contre-indications (un asthme, des troubles respira-
toires, une bradycardie) justifient un avis pédiatrique avant
leur introduction.

2. Analogues des prostaglandines

Il existe une AMM chez lenfant pour le latanoprost et le
travoprost. Les prostaglandines sont souvent prescrites en
premiére intention chez lenfant. Il nexiste pas deffet in-
désirable systémique connu de cette classe thérapeutique.
Cependant, il existe des effets indésirables locaux lors de
Putilisation prolongée : pigmentation irienne, hyperhémie
conjonctivale, allongement des cils.
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3. Inhibiteurs de l'anhydrase carbonique (IAC)

Les IAC nont pas PAMM pour cette indication, mais sont
utilisés chez lenfant depuis des décennies par voie systé-
mique et topique, en premiere ou en deuxiéme intention,
notamment lorsque les 3-bloquants sont contre-indiqués.
Il existe un risque dacidose métabolique (se manifes-
tant par une polypnée) et d’hypokaliémie (génératrice de
troubles du rythme et de la conduction cardiaque) qui
justifie une supplémentation potassique avec une surveil-
lance du ionogramme sanguin et des controles cliniques
réguliers.

4. Sympathicomimétiques

Les sympathomimétiques sont prescrits hors AMM. La
barriere hémato-encéphalique de lenfant est plus per-
méable aux molécules lipophiles que celle de I'adulte et de
ce fait la prescription d’apraclonidine, moins lipophile que
la brimonidine, est plus stre chez lenfant.

Ces molécules sont a éviter chez lenfant de moins de 6 ans
a cause du risque deffets secondaires assez graves (des épi-
sodes d'apnée et de coma).

5. Para sympathicomimétiques

Leur emploi est devenu limité depuis I'avénement de thé-
rapeutiques plus récentes, leur utilisation est intéressante
pour permettre dobtenir un myosis avant ou aprés une
trabéculectomie ou une sclérectomie profonde. La surve-
nue d'un syndrome confusionnel ou d'une agitation mo-
trice doit faire évoquer une intoxication cholinergique.

b. Le traitement chirurgical

Il reste le traitement de premiére intention, il est efficace
dans 80 % des cas quel que soit la chirurgie filtrante avec
une légeére supériorité des techniques mixtes tel que la
trabéculo-trabéculectomie >4,

Les excellents résultats pressionnels obtenus par la chirur-
gie filtrante sont une autre caractéristique particuliére de
cette forme juvénile de glaucome.

I existe plusieurs procédures chirurgicales dont l'indica-
tion dépend de 4ge de lenfant, du degré datteinte du nerf
optique et des antécédents chirurgicaux.

1.Chirurgie filtrante trabéculaire

Figure 5 : Trabéculectomie.




o Trabéculotomie

La trabéculotomie consiste a introduire un trabéculotome
dans le canal de Schlemm, apreés dissection d'un volet scléral,
puis a réaliser un mouvement de rotation de 90° de l'ins-
trument en chambre antérieure. Linjection de substance
visco-élastique dans le canal de Schlemm doit étre réalisée
avant et apres trabéculotomie.

Les complications chirurgicales sont 'hyphéma, une fausse
route et une cyclodialyse. Il a été rapporté un taux de suc-
cés de 82 a 92 % apres trabéculotomie .

o Trabéculectomie

La trabéculectomie correspond a une sclérokératectomie,
comprenant le trabéculum et permettant la filtration de
Ihumeur aqueuse depuis la chambre antérieure vers les
espaces sous-conjonctivaux.

Les principales complications sont I'hyphéma, leffusion
uvéale, lhypotonie et lencapsulation ou la fibrose de la
bulle de filtration. I a été rapporté un taux de succes de 87
a 100 % apres trabéculectomie 3.

o Sclérectomie profonde non perforante

Le but de la sclérectomie profonde non perforante est déviter
les complications inhérentes a la chirurgie perforante.

Le principe est daugmenter la filtration uvéosclérale et
trans-sclérale par lamincissement de la sclére surplombant
lespace supra-choroidien, lablation de la paroi externe du
canal de Schlemm ou la trabéculectomie ab externo et la
résection de la sclére antérieure au canal de Schlemm avec
la délamination de la membrane de Descemet adjacentes
au trabéculum, permettant de libérer lespace sus-jacent et
de créer une nouvelle membrane fonctionnelle filtrante
dénommée membrane trabéculo-descemétique.

Cette technique chirurgicale nécessite des mains expéri-
mentées et oftfre de bons résultats, sans les complications
d'une chirurgie perforante. En 2014, Al-Obeidan et al.
confirment que la sclérectomie profonde non perforante
permet dobtenir des résultats pressionnels satisfaisants a
court et a long terme 19,

o Chirurgie combinée : trabéculotomie combinée avec
trabéculectomie et sclérectomie profonde non perforante
combinée avec trabéculotomie

La combinaison de ces différentes techniques permet
daméliorer les résultats pressionnels en créant deux voies
dévacuation de 'humeur aqueuse, ce qui est indiqué dans
les cas de glaucome réfractaire.

2. Lemploi dantimétabolites
Lusage dantimétabolites est systématique chez le jeune
enfant, du fait de la cicatrisation conjonctivale excessive

et du risque déchec de la chirurgie filtrante. Les deux substances
les plus couramment utilisées sont la mitomycine C et le
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5-fluororacile (5FU) [, 1l est important de respecter les
régles de prescription, car il existe néanmoins certaines
complications inhérentes a lemploi de ces antimitotiques a
type damincissement de la bulle de filtration, dendophtalmie
ou d’hypotonie postopératoires.

3.Cyclo-affaiblissement

Son utilisation est réservée aux cas réfractaires avec
remaniement conjonctival important. La cyclodestruc-
tion par voie transconjonctivale avec les lasers yttrium
aluminium garnet (YAG) ou diode est préférée a Iendocy-
clophotocoagulation directe des proces ciliaires, méme si
cette derniére a lavantage de permettre un repérage direct
des proces ciliaires.

Les principales complications sont : I'inflammation ocu-
laire, hypotonie et la phtyse.

4.Chirurgie de drainage

Lutilisation de systémes de drainage est réservée aux
échecs répétés des interventions précédentes. 1l existe des
modeles de taille réduite pour les enfants.

Les complications per et postopératoires sont nombreuses :
décollement choroidien avec hypotonie, hémorragie expul-
sive, décollement de la rétine. Le déplacement du tube peut
entrainer une cataracte, voir une décompensation cornéenne
par contact endothélial ou une uvéite par irritation uvéale.

Une surveillance postopératoire stricte et prolongée est fonda-
mentale pour augmenter les chances de succes de la chirurgie.
[examen devra étre réalisé a 1 semaine, 1 mois puis tous les 3
mois la premiére année postopératoire, en labsence de com-
plications, puis tous les 6 mois .

Le traitement postopératoire comprend un collyre anti-in-
flammatoire a base de corticoides instillé 4 a 6 fois/j. Ce trai-
tement sera prolongé pendant 6 semaines puis diminué pro-
gressivement sur 6 semaines en maintenant la surveillance
de la bulle de filtration et de la pression intra-oculaire. Une
antibiothérapie préventive per os et topique associée a la corti-
cothérapie est prescrite au cours de la premiére semaine.

B- Lutter contre Pamblyopie
La prise en charge des enfants atteints de glaucome juvé-

nile aprés normalisation du tonus oculaire se fait sur le long
terme, le but étant dobtenir la meilleure acuité visuelle
possible, afin de garantir une qualité de vie adéquate.
Lassociation fréquente avec une myopie axile et une anisomé-
tropie, en plus des lésions anatomiques glaucomateuses, peut
conduire a une amblyopie qui est a la fois organique et fonc-
tionnelle. La sévérité de cette amblyopie mixte dépend de la
sévérité des 1ésions oculaires initiales et la précocité de la prise
en charge.
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Figure 6 : Aprés équilibre pressionnel : correction optique.

Cette derniére repose sur une correction optique totale as-
sociée a une pénalisation de I'ceil sain (occlusion sur peau,
pénalisation optique ou médicamenteuse).

Conclusion

Le glaucome juvénile est une forme tres particuliére de
glaucome qu’il ne faut pas écarter. Il est important dexa-
miner la papille lors de la cycloplégie afin de dépister des
formes précoces généralement avec un bon pronostic. Le
traitement est initialement médical mais nous avons tres
souvent recours a la chirurgie a court ou @ moyen terme. Le
dépistage au sein des familles a risque reste le seul moyen
de prévention, les tests génétiques relevent a heure ac-
tuelle du domaine de la recherche.
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