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RESUME

Affection rare et tres polymorphe, le glaucome congé-
nital a vu son pronostic nettement s’éclaircir, dans
nos pays, au cours de ces dernieres années grace
aux trés importants progres qui ont été réalisés dans
la compréhension de sa pathogénie, dans son dia-
gnostic génétique et dans sa prise en charge aussi
bien diagnostique que thérapeutique. L’'examen et
le suivi d’'un enfant porteur d’'un glaucome congé-
nital qui est par excellence un glaucome "chirurgi-
cal” s'intégrent dans une démarche multidisciplinai-
re de qualité des soins dont les objectifs ne doivent
pas se limiter a normaliser durablement la PIO mais
aussi a essayer de développer la meilleure fonction
visuelle par une gestion soigneuse et prolongée de
I'amblyopie.

ABSTRACT

Congenital glaucoma is a rare and very polymor-
phous condition. Recent major advances in the patho-
genesis, the genetics, the clinical diagnosis and the
treatment of the disease have contributed to radi-
cally improve its prognosis. The diagnosis and the
monitoring of a child with a congenital glaucoma are
part of a multidisciplinary care approach where sur-
gery is predominant and which must aim both to nor-
malize the intraocular pressure in the long term and
to attempt to improve the development of the visual
function through a careful and lasting treatment of
the associated functional amblyopia.
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Le glaucome congénital et d’'une maniére généra-
le les glaucomes de I'enfant regroupent un vas-
te ensemble de problemes différents dont
I'approche diagnostique et thérapeutique est
tres différente du glaucome de I'adulte.
Longtemps considéré comme un probleme "in-
curable”, le glaucome congénital a vu son pro-
nostic trés nettement s’éclaircir, dans nos pays,
au cours de ces dernieres années grace aux pro-
grés importants qui ont été réalisés dans la
compréhension de sa pathogénie et dans sa pri-
se en charge. Dans la majorité des cas,
I'espérance de vision et la qualité de la future
vie de ces enfants dépendront de la prompti-
tude avec laquelle un diagnostic précis sera
posé, de la rapidité avec laquelle un traitement
approprié sera entrepris ainsi que de la qualité
et de la continuité du suivi tout au long de leur
vie.

DEFINITION ET
CLASSIFICATION
GENERALE

Le terme de "glaucome congénital” correspond
a I'existence a la naissance d’une anomalie de
développement d’origine génétique qui entrai-
ne ou entrainera, au cours des trois premiéres
années de la vie- quand la sclere, plus riche en
fibres élastiques qu’en fibres collagénes matu-
res, est encore capable de distension - une aug-
mentation de la PIO et par la suite éventuel-
lement un glaucome. Cette anomalie de déve-
loppement peut étre isolée ou étre associée a
d’autres malformations oculaires ou généra-
les.

Les progrés récents qui ont été réalisés en bio-
chimie, en génétique et en embryologie ont
bouleversé les concepts classiques qui préva-
laient autrefois et ont radicalement modifié la
compréhension de cette maladie. Jusqu’a ces
derniéres années, les glaucomes congénitaux
regroupaient en effet traditionnellement les glau-
comes primitifs "infantiles” ou buphtalmie ap-
paraissant a la naissance ou durant la 1°® an-
née de la vie et les glaucomes congénitaux pri-
mitifs "juvéniles” a manifestation plus tardive
(passé I'age de 2 ans, voire dans I'adolescence
ou chez le jeune adulte) mais que I'on savait
également liés a des anomalies de développe-
ment présentes a la naissance. Cette classifi-
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cation établissait a tort une cission nette entre
ces glaucomes congénitaux primitifs et les glau-
comes congénitaux rencontrés dans diverses af-
fections somatiques, telles que le syndrome de
Sturge-Weber, le syndrome de Lowe, le syndro-
me de Marfan, etc... qui n’est plus de mise
aujourd’hui (22). Il n’y a plus de raison en ef-
fet, a la lumiére des progrés récents, de sépa-
rer le glaucome congénital associé a un syn-
drome de Sturge-Weber de celui qui est asso-
cié & un autre dysmorphisme facial. Ces deux
problémes, comme probablement toutes les
autres formes de glaucome congénital, sont
considérés a I'heure actuelle comme étant la
conséquence d’une anomalie portant sur I'ac-
tivation de la cascade génétique pendant le dé-
veloppement embryologique. La grande diver-
sité des phénotypes rencontrés pourrait dépen-
dre en fait non seulement du type et du nom-
bre des génes affectés mais aussi de leurs conseé-
guences moléculaires, du moment ou ces gé-
nes ont été touchés pendant I'embryogénése et
de l'intensité de la défectuosité genétique.

En revanche, il convient de distinguer les glau-
comes congénitaux primitifs des glaucomes se-
condaires a une inflammation, un traumatis-
me ou une tumeur intra-oculaire (5, 22).

INCIDENCE ET
EPIDEMIOLOGIE

Le glaucome congénital primitif est une mala-
die rare; son incidence n’est que de 1 cas sur
10-20 000 naissances en Occident; elle est en
revanche plus élevée au Moyen-Orient et au
Maroc ou les mariages consanguins sont plus
fréquents.

En dépit des progres réalisés, le glaucome conge-
nital est encore, comme le montrent les statis-
tiques des instituts de basse vision (entre 2 et
15% selon les pays), a l'origine de nombreux
cas de malvoyances.

Mal traités ou sub-optimalement traités, les
glaucomes congénitaux restent en effet d'un
pronostic réservé.

L’affection est bilatérale dans 65 a 80% des
cas, mais elle est rarement symétrique. Elle
touche plus souvent les gargons, surtout dans
les cas sporadiques (5, 24).



PATHOGENIE DES
GLAUCOMES PAR
ANOMALIE DE

DEVELOPPEMENT

Le développement normal est le résultat d’in-
teractions complexes qui se font selon un "ti-
ming” extrémement précis entre les différents
composants embryologiques cellulaires et non
cellulaires. La genese des glaucomes par ano-
malie de développement est liée a I'embryolo-
gie de I'angle camérulaire et de la chambre an-
térieure et plus largement a celle du dévelop-
pement céphalique et cervico-thoracique et fait
jouer, a ce titre un réle clé mais non unique aux
cellules mésenchymateuses de la créte neura-
le qui ont des propriétés migratrices et de dif-
férenciation tres grandes. En fonction de la gra-
vité de leur atteinte et de celle d’autres types
cellulaires qui contribuent plus précocément
encore au développement embryologique de la
face, les glaucomes par dysgénésie angulaire
se regroupent en une suite phénotypique co-
hérente allant du trabéculodysgénésis isolé (qui
corrrespond au glaucome congénital isolé) aux
grandes malformations du segment antérieur de
I'oeil qui sont en général de moins bon pronos-
tic. Celles-ci peuvent étre subdivisées a leur
tour en
- irido-cornéo-trabéculodysgénésies périphéri-
ques dans lesquelles se range I'anomalie
d’Axenfeld-Rieger qui se caractérise par la
trés grande diversité de ses phénotypes;
- irido-cornéo-trabéculodysgénésies centrales
avec I'anomalie de Peters et enfin en
- irido-trabéculodysgénésies représentées par
I'aniridie, I'hypoplasie de I'iris, la microcorie
et les colobomes

Ce schéma embryologique permet ainsi de mieux
comprendre la survenue de syndromes malfor-
matifs associant aux anomalies de la chambre
antérieure des désordres systémiques étagés,
appelés neuro-cristopathies oculaires parce qu’el-
les ont pour origine une défaillance de la com-
pétence biologique de ces cellules de la créte
neurale. La maladie de Von Recklinghausen as-
socie des anomalies du mesenchyme oculaire
- glaucome congénital, trouble de la colora-
tion, atrophie du stroma irien et ectropion de
I'uvée - a des malformations systémiques éta-

gées rentre dans ce cadre (3, 5, 7). L'anoma-
lie de Peters, quant a elle, est en relation avec
une déficience du géne PAX 6 dont I'expres-
sion est déja présente au début de la gastru-
lation, avant que n’apparaissent les cellules de
la créte neurale (39).

LES ANOMALIES DE
L’ANGLE

De Luise et Anderson ont montré que I'hyper-
tension oculaire du glaucome congénital primi-
tif n’était pas due a la présence d’une fine mem-
brane recouvrant les structures de I'angle et em-
péchant a I'humeur aqueuse d’atteindre le ca-
nal de Schlemm comme I'avait pensé Otto Bar-
kan au milieu des années '50, mais bien & un
arrét du développement des structures du seg-
ment antérieur dérivées des cellules de la cré-
te neurale durant les 3 premiers mois de la
grossesse (4, 9). Sur des coupes histologiques
d’enfants porteurs de glaucomes congénitaux
"primitifs”, on constate que les fibres du tra-
béculum sont plus épaisses que la normale et
comme "comprimées"”. Les espaces intertrabé-
culaires ont disparu surtout a proximité du ca-
nal de Schlemm; la matrice du trabéculum jux-
ta-canaliculaire elle méme est encombrée par
un matériel amorphe, dense et impermeéable
tandis que le corps ciliaire, la base de I'iris et
les fibres lisses du muscle ciliaire ont trés sou-
vent une insertion anormalement antérieure se
faisant directement sur le trabéculum. Le tissu
trabéculaire qui apparait "compacté” se com-
porte donc comme une membrane ou peut don-
ner en tout cas I'illusion d’'une membrane a la
gonioscopie (4, 5, 9).

GENETIQUE DES
GLAUCOMES
CONGENITAUX

Ce 3°™ millénaire permettra sans doute dans
un avenir assez proche de reconstituer les pié-
ces de ce formidable puzzle que constitue le
glaucome congénital. Il est aussi probable que
la classification phénotypique a laquelle il a été
fait allusion précédemment se mutera d’ici quel-
ques années en une classification génotypique
tout a fait différente de la 1°', qui aura a la
fois un impact pronostique et thérapeutique et
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qui permettra en méme temps de guider le
conseil génétique. Dans I'avancement actuel
des recherches, on peut schématiser les acqui-
sitions réalisées dans le domaine de la généti-
que du glaucome congénital de la maniére sui-
vante (5, 8, 20, 21, 23, 36, 37):

1. Classiquement, I’hérédité du glaucome
congénital du petit enfant est décrite comme
étant

- soit sporadique pour plus de 2/3 de ses cas
(5, 22).

- soit autosomale récessive, ce qui explique sa
prévalence élevée dans les mariages consan-
guins bien que sa pénétrance soit assez ré-
duite (40%).

Un locus impliqué dans le glaucome congéni-
tal primitif a été tout d’abord localisé sur le
chromosome 2. Des mutations ont été identi-
fiées sur le géne GLC3A/CYP1B1 de ce chro-
mosome 2p dans de nombreuses familles tou-
chées. Le produit du géne CYP1B1 est respon-
sable du métabolisme d’'une molécule qui est
le cytochrome P450, laquelle joue probable-
ment un réle trés important dans le dévelop-
pement normal du segment antérieur de I'ceil.
Ce géne CYP1B1 serait donc un marqueur im-
portant pour la maladie. Un autre géne, FKHL7
situé sur le chromosome 6p25, a également été
récemment identifié comme étant lié a d’autres
glaucomes par anomalie de développement.

2. On a pu identifier des familles ou le glau-
come isolé se transmet sur le mode monofac-
toriel autosomique dominant. Il en est ainsi du
glaucome congénital associé a I'anomalie
d’Axenfeld-Rieger, dont on a pu, a ce jour, iden-
tifier 2 locus: RIEG1 situé en 4925 et RIEG2
en 13g14.

3. Le glaucome congénital juvénile regroupe
deux formes distinctes:

- la 1°" forme qui présente des anomalies bien
visibles de I'angle irido-cornéen est une for-
me a manifestation plus tardive du glaucome
congénital primitif. Elle peut étre associée a
une hypoplasie du stroma de I'iris, faisant
probablement partie des dysgénésies du seg-
ment antérieur (RIEG1).
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- la seconde forme qui ne présente pas ou peu
d’anomalie de I'angle irido-cornéen, est a ré-
vélation plus tardive encore (au dela de 10
ans) et se présente la plupart du temps avec
des PIO tres élevées. Elle serait une variante
du glaucome chronique a angle ouvert. Une
histoire familiale est tres fréquente. Des mu-
tations sur le locus GLC1A en 1g23-g25 ont
été identifiées dans plusieurs de ces familles
(23, 30).

4. Enfin et bien que correspondant a deux phé-
notypes distincts, I'aniridie et 'anomalie de Pe-
ters partagent la méme origine génétique. Les
deux anomalies seraient en effet liées a une mu-
tation sur le géne PAX 6 qui serait impliqué,
comme le géne CYP1B1, dans d’autres ano-
malies du segment antérieur de I'eeil. Ainsi, le
diagnostic prénatal des aniridies est possible si
les parents sont porteurs de la mutation ou de
la déficience du géne PAX 6. Le chromosome
affecté est sur le bras court du chromosome 11.
Dans le cas de I'aniridie de type AN2-WAGR
qui est sporadique, le risque de développer une
tumeur rénale de Wilms augmente a plus de
60% dans les cas ou une délétion cytogénéti-
que est observée au niveau du chromosome
11p13 qui est aussi précisement le siége de la
tumeur de Wilms (5, 21).

Concretement, le conseil génétique occupe une
place essentielle. 1l est indispensable de réali-
ser une enquéte minutieuse dans la famille d'un
enfant atteint de glaucome congénital et de
dresser un arbre généalogique le plus complet
possible qui permettra de déterminer en géné-
ral, & quel type de transmission le probleme
étudié est soumis et s’il y a consanguinité.

Théoriquement, les glaucomes congénitaux iso-
Iés qui se transmettent sur le mode autosomi-
que dominant ou récessif ont un risque de ré-
cidive de respectivement 25 et de 50%.

En Europe, le risque d’avoir un autre enfant tou-
ché par la maladie en I'absence d’histoire fa-
miliale serait inférieur a 5%. Ce risque est le
méme pour la descendance d’un patient tou-
ché et diminue encore pour les apparentés du
2°M¢ et du 3°™M® degré. Dans les cas familiaux,
qui concernent pour Briard 17% des glauco-
mes congeénitaux primitifs, le risque de récidi-
ve serait un peu supérieur a 10% et le risque



de récurrence pour la descendance des sujets
atteints serait de 5% (5).

Cette enquéte sera complétée idéalement par
une analyse cytogénétique qui devrait permet-
tre de mettre en évidence des mutations connues
de génes impliqués dans la genése des glau-
comes congénitaux. Dans I'avenir, la généti-
gue devrait donc permettre un diagnostic plus
précoce dans un nombre plus grand de formes
cliniques et une thérapeutique plus adaptée
gu’elle soit génétique ou pharmacologique.

DIAGNOSTIC ET SUIVI
CLINIQUE

La toute premiére consultation et le diagnostic
de base sont un temps crucial du traitement des
glaucomes congénitaux. C’est en effet pour de
trés nombreuses années que I'enfant devra étre
suivi. Sa prise en charge sera le fruit d’un tra-
vail multidisciplinaire de longue haleine entre
I'ophtalmologue référant et celui qui opérera
I’enfant, le pédiatre, I'anesthésiste, I'orthoptis-
te, le généticien mais aussi le psychologue et
le personnel du nursing.

Il est donc primordial d’essayer d’établir le plus
vite possible une relation de confiance avec les
parents de I'enfant et avec I'enfant lui méme
pour faciliter les contacts et les examens ulté-
rieurs (5, 24, 26).

Le diagnostic d’un glaucome congénital chez un
nourrisson ou chez un petit enfant ne pose en
général pas de grandes difficultés. L'age de dé-
but des premiéres manifestations (représen-
tées par une photophobie, un larmoiement clair,
un blépharospame, une mégalocornée, un oe-
déme cornéen uni- ou bilatéral, un ceil rouge
parfois) est important a connaitre, car la go-
niotomie ou la trabéculotomie donnent en prin-
cipe de moins bons résultats avant 3 mois ou
apres 2 ans.

En revanche, passé I'dge de 2 ans, ces symp-
tomes d’appel sont minimisés et peuvent se li-
miter @ une myopie évolutive ou a un strabis-
me. L’'anamnése familiale et la connaissance
du déroulement de la grossesse et de I'accou-
chement sont toujours importants a relever.
Un examen pédiatrique aura pour but de re-
chercher une anomalie générale associée sus-
ceptible d’avoir un impact sur le conseil géné-

tique et sur les conditions de I'anesthésie gé-
nérale.

L’examen des parents est trés souhaitable: la
découverte chez I'un d’entre eux de signes dis-
crets de dysgénésie du segment antérieur tels
gu’un embryotoxon postérieur ou d’un iris anor-
mal peut en effet orienter le conseil génétique.

Dans la majorité des cas, un examen sous anes-
thésie générale sera nécessaire et sera suivi
d’un geste chirurgical dans le méme temps et
toutes les fois qu'il se révélera nécessaire. Par
apres, ces examens sous narcose devront étre
réitérés régulierement jusqu’a ce que I'enfant
devienne tout a fait coopérant, c’est-a-dire le
plus souvent jusque I'4ge de 4 ans.

Un examen sous narcose sera systématique-
ment programmé un mois aprés un geste chi-
rurgical, puis tous les 6 mois pour autant que
I’évaluation des différents parametres (examen
orthoptique, biomicroscopie antérieure, oph-
talmoscopie) réalisée en consultation entre les
narcoses soit satisfaisante.

La longue "check list" des différents examens
et renseignements a recueillir avant le geste
opératoire et tout au long de I'évolution se fera
a la lumiére d’un certain nombre de considé-
rations:

- jusque vers I’age de 3 ans et parfois plus tard,
la buphtalmie intéresse toutes les tuniques ex-
ternes de I'ceil (cornée, limbe avec des consé-
guences chirurgicales, scléere, canal scléral, lame
criblée et uvée qui est laminée par une PIO trop
élevée). Les diverses modifications induites de-
vront toujours étre interprétées en fonction de
I'age de I'enfant au moment de la mesure et de
la croissance normale du globe (11, 17).

- quel que soit I'anesthésique employé, sevo-
flurane compris qui est le plus employé a I’heu-
re actuelle, de trés nombreux facteurs, dont le
jeine pré-anesthésique, sont susceptibles de
sous-estimer parfois trés nettement la mesure
de la P10 qui doit toujours se faire a I'aplana-
tion. Il semble donc plus judicieux d’établir une
"norme"” de valeurs pour le type d’anesthésie
employé, chez des enfants anesthésiés dans le
cadre d’une cure chirurgicale de strabisme par
exemple. Dans les conditions physiologiques,
on retiendra en particulier que la P1O doit étre
de maximum 8-9 mm Hg au cours des 3 pre-
miers mois de la vie lors d’une narcose et infé-
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rieure @ 12 mm Hg au cours des 6-9 premiers
mois.

Une asymétrie tensionnelle entre les deux yeux
sera de grande valeur diagnostique, I’évolution
de la PIO et son influence sur la taille du globe
oculaire étant rarement symétrique. En cas de
glaucome unilatéral, le calcul de la PIO "cible”
se déduira aisément de la valeur de I'ceil sain.

- ces correctifs ayant été pris en considéra-
tion, la mesure du diamétre cornéen au com-
pas, celle des autres parametres biométriques
par échographie, avec notamment la longueur
axiale de I'ceil, la morphologie et I’évolution de
la papille optique au fond d’eil sont les 3 exa-
mens déterminants qui permettront d’évaluer
I'effet du traitement et I'évolution du glaucome.
- la mesure de la réfraction par skiascopie sera
réalisée en fin d’examen le plus tét possible.
Ces yeux buphtalmes sont en effet en général
myopes et astigmates, leur myopie étant en gé-
néral moins importante que ne le suggérerait
leur longueur axiale du fait qu’elle est partiel-
lement compensée par I'augmentation conco-
mitante du rayon de courbure de la cornée.
Dans la mesure ou ces modifications sont asy-
métriques, elles entrainent une anisométropie
qui sera une source supplémentaire d’'amblyo-
pie. Parallélement, on se souviendra qu’une
myopie rapidement évolutive peut étre I'indice
que le glaucome n’est pas bien contrdlé.

- d’autres examens plus spécialisés tels qu’une
ultrasonographie (UBM) peuvent se révéler tres
utiles en cas de cornée opaque et/ou de seg-
ments antérieurs tres remaniés souvent mul-
tiopérés, mais aussi pour tenter d’évaluer, dans
ces cas, le degré de I'excavation papillaire ou
de déterminer le type d’intervention chirurgi-
cale réalisée dans le passé (11, 13, 16).

- enfin, 'examen de la papille optique est vital
pour le diagnostic et le monitoring de ces glau-
comes congénitaux. Les modifications papillai-
res peuvent se développer trés vite, L’augmen-
tation du rapport C/D et I'asymétrie sont les
deux signes essentiels a rechercher. Comme le
canal scléral du nouveau-né se dilate sous I'ef-
fet d’'une PIO élevée et que le disque optique
lui méme a moins de tissu glial de soutien, donc
moins de collagene que chez I'adulte, on ob-
servera au début, avant toute atteinte des fi-
bres optiques, une excavation "physiologique”,

qui sera profonde, a "I’emporte-piéce” ronde,
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ovalaire, a grand axe horizontal. Une verticali-
sation de I'excavation signifiera que les fibres
optiques sont agressées par I’hypertonie et cons-
titue le signe réel d’'une évolution grave. Cette
excavation régressant partiellement avec la di-
minution de la taille du canal scléral lorsque la
PIO diminue & la différence de celle de I'adul-
te, on peut considérer que, si I'excavation aug-
mente, le glaucome n’est pas controlé et vice
versa méme si la P10 est "borderline” alors que
les diamétres cornéens sont stables.
L’amélioration de I'aspect du nerf optique lais-
serait augurer d’un champ visuel normal par la
suite (5, 24, 26).

LES DEUX VOLETS DU
TRAITEMENT:
CHIRURGIE ET
TRAITEMENT DE
L’AMBLYOPIE
FONCTIONNELLE

Le traitement du glaucome congénital et des di-
vers autres glaucomes par anomalie de déve-
loppement est avant tout chirurgical, le geste
chirurgical faisant partie d’'une démarche mul-
tidisciplinaire de qualité des soins et son indi-
cation devra étre posée dans les plus brefs dé-
lais.

I. Un traitement médical peut étre nécessaire
lorsqu’une chirurgie n’est pas possible ou qu’el-
le est trop risquée; il peut aussi s’indiquer avant
une intervention ou comme appoint de la chi-
rurgie.

Pratiquement toutes les médications du glau-
come doivent étre employées avec la plus gran-
de prudence chez le nouveau-né et le nourris-
son qui ont beaucoup plus de risque de déve-
lopper des manifestations systémiques d’into-
Iérance que I'adulte; en effet, du fait de I'im-
maturité de leurs systemes métaboliques et de
leur volémie réduite, les médications instillées
peuvent rapidement atteindre des taux systé-
miques trés élevés en méme temps que leur de-
mi-vie pourra étre trés nettement allongée.
Des différents collyres béta-bloquants, le be-
taxolol est le plus sdr.

Méme chez un enfant plus agé chez lequel on
a pris la décision de prescrire un collyre béta-



bloquant non sélectif a faible concentration, il
faudra rester vigilant, une toux nocturne per-
sistante pouvant étre la seule manifestation
d’un asthme induit.

Le rble des agonistes des prostaglandines n’est
pas encore trés clair chez I'enfant. Leurs effets
a long terme sont encore mal connus et leur ef-
fet additif médiocre en limitent I'utilisation.
La brimonidine est contre-indiquée avant I'age
de 12 ans car elle est susceptible de traverser
la barriere hémato-méningée et de provoquer
des effets centraux graves sous forme de |é-
thargie et d’apnée.

Bien qu'ils n'aient pas été étudiés chez I'en-
fant, les collyres de I'anhydrase carbonique pour-
raient étre précieux sauf sur des cornées lé-
sées (5, 25, 27).

Il. Le choix de la technique chirurgicale dé-
pend du type de glaucome, des anomalies ocu-
laires associées et de I'expérience du chirur-
gien. )

Les techniques proposées en 1°' intention sont
la goniotomie qui est incontestablement la
meilleure technique dans des mains expertes,
la trabéculotomie, la trabéculectomie seule, la
trabéculotomie combinée a la trabéculectomie
et plus récemment les techniques de chirurgie
non perforante du trabéculum (5, 25, 27).

1. Lagoniotomie et la trabéculotomie qui sont
en accord avec les concepts physiopathologi-
ques du glaucome congénital sont générale-
ment considérées comme étant les méthodes
de choix. Concrétement, la goniotomie a I'avan-
tage sur la trabéculotomie de préserver la
conjonctive pour une éventuelle chirurgie fil-
trante ultérieure. Elle est efficace puisqu’elle
permet de contrdler 70 a 90% des enfants a 5
ans apres une seule goniotomie. Elle ne pourra
en revanche étre réalisée que si la cornée est
suffisamment claire contrairement a la trabé-
culotomie. Cette derniére est certes plus "trau-
matisante” mais elle semble plus indiquée que
la goniotomie chez un enfant de moins de 3
mois et dans les cas de dysgénésies associées
du segment antérieur de I'oeil (anomalie d’Axen-
feld-Rieger, anomalie de Peters et aniridie) Ses
taux de succés sont comparables a ceux de la
goniotomie. D’'une maniere générale, ces deux
techniques qui interviennent sur I'anomalie an-
gulaire donnent aussi de moins bons résultats

chez des enfants de plus de 3 ans (1, 2, 18,
31, 32).

2. Pour des raisons d’expérience et de facilité
technique, la trabéculectomie a été largement
utilisée en 1°" intention dans de nombreux cen-
tres avec des résultats d’ensemble assez satis-
faisants voire comparables a ceux de la gonio-
tomie et de la trabéculotomie (50 a prés de
90% de succes tensionnels), bien qu’elle ne soit
pas entierement satisfaisante et qu’elle risque
d’étre compliquée d’une incarcération de I'iris,
de proces ciliaires ou méme de pertes de vitré
en raison de la distension du limbe. L’absence
habituelle de bulle de filtration chez un enfant
semble plaider pour un autre mécanisme que
celui de la filtration sous-conjonctivale (10,
14).

3. L’approche combinant une trabéculotomie
et une trabéculectomie en 1° intention est re-
commandée par un certain nombre d’auteurs
qui rapportent des taux de succes supérieurs a
celui d’une trabéculectomie simple bien qu’el-
le soit techniquement plus complexe et com-
porte plus de risques, puisqu’elle cumule les
risques des deux opérations séparées (6, 15,
29, 33, 34).

Quoi qu'il en soit, le pronostic de ces techni-
ques ab externo semble davantage lié a I'évo-
lution et a la sévérité du glaucome congénital
qu’a la technique elle méme (5, 12).

4. Plus récemment, la sclérectomie profonde
a été proposée, contre toute logique, dans le
traitement du glaucome congénital, avec des
taux de succes comparables a ceux de la go-
niotomie (75% de réductions PIO a < 21 mm
Hg a 10 mois) et un faible risque opératoire lié
a I'absence d’ouverture de la chambre anté-
rieure. Son efficacité a long terme se doit en-
core toutefois d’étre confirmée (38).

[Il. La chirugie des récidives fait appel aux mé-
mes techniques.

Les résultats d’une nouvelle goniotomie et/ou
d’une nouvelle trabéculotomie devenant nette-
ment plus aléatoires aprés deux ou trois inter-
ventions (moins de 50% de contréles tension-
nels a 6 mois) (5, 24, 25, 27), on pratiquera
plus volontiers a ce stade une trabéculectomie
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qui pourra étre couplée a I'application de Mi-
tomycine C ou de 5-Fluorouracile, ce dernier
étant potentiellement moins dangereux que la
Mitomycine C qui risque surtout de donner des
blébites et des hypotonies majeures et persis-
tantes, en particulier sur des yeux grands myo-
pes avec une sclére trés fine (28). Cette com-
plication pourrait étre minimisée en appliquant
la Mitomycine C sur de plus larges surfaces de
tissu conjonctivo-ténonien.

Certains auteurs recommandent une irradia-
tion peropératoire par rayons béta délivrés au
moyen d’une sonde au Strontium-90 dans le
but de réduire la prolifération des fibroblastes
dans le décours de la chirurgie (2, 25, 27).

IV. Dans les formes réfractaires au pronostic
visuel réservé et échappant a plus ou moins
long terme au controle d’une ou de plusieurs
interventions, on sera amené a discuter

- soit I'implantation d’une valve de drainage
tout en sachant que la mise en place d’une val-
ve comporte un risque opératoire plus grand et
que le suivi postopératoire en est le plus sou-
vent difficile chez un jeune enfant;

- soit, et plus volontiers, une technique de cy-
clo-affaiblissement, au laser diode de préféren-
ce. Celle-ci se fera de préférence apres transil-
lumination préalable du corps ciliaire. Son ef-
ficacité est néanmoins controversée dans la lit-
térature, méme aprés retraitements qui sont le
plus souvent nécessaires en raison de I'impor-
tante capacité de regénération du corps ciliai-
re propre a I'’enfant (19, 25, 27).

En toute circonstance, il est essentiel d’insis-
ter aupreés des parents que leur enfant n’est pas
a l’abri des récidives qui peuvent parfois se ma-
nifester aprés de trés nombreuses années d’ac-
calmie et qu’un suivi a vie deés lors s’impose.

Exception faite des formes les plus sévéres (for-
mes néonatales ou formes associées & des mal-
formations du segment qui ne sont pas sou-
vent compatibles avec une vision utile), il ne
faut jamais sous-estimer le risque lié au déve-
loppement d’une amblyopie fonctionnelle qui
constitue une complication fréquente, en par-
tie évitable, des glaucomes congénitaux et une
cause importante de basse vision.
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Une parfaite correction de I’'amétropie cou-
plée a une occlusion du meilleur ceil en cas
d’anisométropie et/ou de strabisme est le com-
plément indispensable du geste chirurgical et
se doit d’étre une priorité pour tenter de déve-
lopper la meilleure fonction visuelle possible.
Moyennant ces différentes approches et exclu-
sion faite des formes gravissimes, le pronostic
visuel de ces enfants est aujourd’hui encoura-
geant. Plusieurs études en témoignent, mon-
trant qu’avec un recul d’au moins 10 ans, au
moins la moitié des enfants ont une acuité vi-
suelle de 5/10 compatible avec une scolarité
normale (10, 18, 35).

Lorsqu’il y a un risque de handicap visuel sé-
rieux, il est indispensable de prendre les dis-
positions nécessaires pour que I’'enfant soit en-
cadré au mieux soit en enseignement normal
ou en enseignement spécialisé dans des cen-
tres de basse vision.

CONCLUSION

Le traitement actuel d’'un enfant atteint d’un
glaucome congénital posséde quatre objectifs
essentiels:

1. un diagnostic et un traitement aussi préco-
ces que possible;

2. un conseil génétique systématique

3. une normalisation durable de la PIO

4. une prise en charge soigneuse et prolongée
de I'amblyopie.

A chaque stade du traitement, une bonne col-
laboration entre la famille et I'ensemble du per-
sonnel chargé de suivre leur enfant est indis-
pensable.
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