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RESUME

Nous rapportons les observations de trois patients, au suivi variant de 9 mois a 9 ans et
présentant une baisse d’acuité visuelle unilatérale dont les caractéristiques permettent de
faire évoquer le diagnostic d'une étoile maculaire idiopathique de Leber.

Nous analysons les éléments cliniques constituant l'affection en les rapportant a ceux de la

littérature.

SUMMARY

Three cases of Leber idiopathic stellaire neuroretinis are presented.

Nous rapportons les observations de trois
patients consultant pour baisse d'acuité visuelle
unilatérale dont les caractéristiques cliniques et
para-cliniques permettent de faire évoquer le dia-
gnostic d'éloile maculaire idiopathique de Leber.

OBSERVATION N° 1

Le jeune Ludovic B., 4gé de 14 ans, est adres-
sé en mars 1988 pour baisse d'acuité visuelle
unilatérale droite évoluant depuis 10 jours et suc-
cédant rapidement & un syndrome grippal.

A l'examen, son acuité visuelle était de 4/10,
Parinaud 5 faible & droite et 10/10, Parinaud 2 a
gauche.

Son tonus oculaire a I'aplanation était normal
ainsi que ses segments antérieurs.

Sa tension artériclle était de 11/6.

L'¢tude de son fond d'eeil en biomicroscopic
était normale & gauche et retrouvait du coté droit :

- un flou papillaire & prédominance temporale,
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- des exsudats maculaires péri-fovéolaires a
disposition stellaire,

- aucune autre anomalie vasculaire, rétinienne
ou vitréenne,

Le patient est hospitalisé ¢t son bilan biolo-
gique retrouvait un syndrome inflammatoire
modéré avec des sérologies virales négatives.

L'angiographie fluorescéinique a son arri-
vée confirmait I'edeme papillaire unilatéral avec
hyperfluorescence papillaire tardive mais sans
anomalie choriorétinienne ou vasculaire en
regard des exsudats.

Les explorations fonctionnelles de la vision
montraient a droile :

- un trouble de conduction aux potentiels
¢voqués visuels témoignant de la souffrance des
voies opliques de ce cHé ;

- a I'étude du champ visuel central, un scoto-
me centro-coecal relatif,
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Le paticnt a ét€ mis sous traitement antibio-
corticoide par Rovamycine ct Solupred 30 mg
par jour, ce qui a permis unc régression trds rapi-
de du syndrome inflammatoire.

A sa sortie, 3 jours plus tard, sa vision était
identique mais celle-ci s'est normalisée en 6
semaines avec disparition de I'aedéme papillaire
en 8 semaines. L'étoile maculaire a régressé plus
lentement en environ 5 mois.

En juin 1988, la corticothérapic a &6 arrétée
progressivement, son acuité visuclle était de
10/10 A chaque il, résuliat confirmé aprés 9
mois d'évolution.

OBSERVATION N° 2

L'enfant Jérdme M., 4gé dc 9 ans, est adressé
cn février 1987 pour baissc d'acuité visuclle uni-
latérale droite évoluant depuis un mois. On ne
retrouve aucun antécédent particulier,

A l'examen, son acuité visuelle est de 1/10,
Parinaud 8 faible 2 droite ¢t 10/10, Parinaud 2 a
gauche.

Ses segments antéricurs sont normaux et son
tonus oculaire a I'aplanation également.

Au fond d'ecil, on retrouve un aspect d'cedéme
papillaire unilatéral droit ainsi qu'une étoile
maculaire exsudative unilatérale.

Le bilan biologique pratiqué en hospitalisa-
tion ne retrouvait pas de syndrome inflammatoi-
re, les sérologies étaient négatives pour une
aueinte évolutive. La ponction lombaire était nor-
male.

L'angiographie fluorescéinique confirmait
I'eedéme papillaire unilatéral sans atteinte
choriorétiniennc ou vasculaire rétinicnne aprés
injection.

Le scanner était normal.
L'examen ORL retrouvait une discréte rhinite.

Le bilan ne retrouvait aucunc cause évidente au
tableau présenté.

Les explorations fonctionnelles dc Ia vision
montraicnt  droite :

- une vision des couleurs normale,
- pas de pic aux damiers de 15 minutes,

- un champ visuel central non interprétable en
raison de nombrcuses pertes de fixation,

Lc jeunc patient était mis sous traitcment cor-
ticoide par Solupred 30 mg par jour, ¢n un mois
son acuité visuclle revenait a 10/10, Parinaud 2,
lI'cdeme papillaire disparaissait cn 8 secmaines au
total et I'étoile maculaire en quelques mois. Ce
résultat s confirme aprés 2 ans de recul.

OBSERVATION N° 3

Christian M., 4gé de 20 ans, cst adressé en
janvier 1980 pour une baisse d'acuité visuclle
unilatérale droite faisant suite a un épisode grip-
pal. On note dans ses antécédents un strabisme
convergent ainsi qu'une hypermétropic bilatérale.

A l'cxamen, son acuité visuclle était de 1/10,
Parinaud 8 4 droite et 6/10, Parinaud 2 2 gauche.
Secs segments antéricurs et son tonus oculaire A
I'aplanation étaient normaux.

Au fond d'eeil, on retrouvait un aspect d'cde-
me papillaire et d'étoile maculaire homolatéraux.

Le bilan biologique pratiqué en hospitalisa-
tion montrait une absence de syndrome inflam-
matoirc, la ponction lombaire était normale, les
sérologics pratiquées étaicnt négatives. L'cxamen
ORL retrouvait une rhinite modérée.

L'angiographie lMuorescéinique confirmait
I'ced®me papillaire droit et I'absence de signe dans
la région maculaire en injection.

Les explorations fonctionnelles de la vision
retrouvaient a droite :

- un trouble de conduction a 1'élude des poten-
ticls évoqués visucls,

- un scotome centro-coecal en périmétric de
profil.
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Le paticnt a ét€ mis sous Vibramycine ct
Medrol et son acuité visuelle remontait en 6
semaines aprés disparition de I'ed¢me papillaire.
Nous n'avons pas vu disparaitre I'étoile maculaire
car nous I'avons perdu de vue. En décembre
1988, aprés un recul de 9 ans, Facuité visuclle ct
I'aspect du fond d'eeil élaient parfaitement stables,
aucun incident n'éwait venu émailler cette période
d'obscrvation par aillcurs.

COMMENTAIRE

L'étude des trois cas présentés permet de
regrouper les éiéments cliniques qui suivent :

1 - L'age de survenue de 9 a 20 ans avec une
moycnne de 14 ans

2 - La baisse d'acuité visuelle cst unilatérale,
asscz rapide.

3 - Le fond d'ecil retrouve un aedéme papillai-
re plus ou moins marqué ainsi qu'un aspect d'ex-
sudat stellaire de la macula.

4 - Il n'existe pas d'anomalie angiographique
vasculaire rétinicnne ou choriorétinienne en
regard des exsudats maculaires.

5 - Des syndromes grippaux ont précédé l'at-
teinte dans deux cas sur trois.

6 - Les bilans pratiqués ne retrouvaient pas de
cause évidente 2 I'affection.

7 - L'évolution fonctionnelle est favorable en
quelques semaincs sous corticothérapie associée
dans 2 cas a une antibiothérapic. La récupération
visuelle est complete.

8 - La disparition de I'ccdéme papillaire s'cf-
fectue en 6 4 8 semaines.

9 - La disparition des exsudats maculaires est
plus lente, de l'ordre de quelques mois.

10 - Nous n'avons observé aucune rechuie au
cours de la période d'observation qui varie de 9
mois 4 9 ans.
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DISCUSSION

Ces caractéristiques cliniques sont en accord
avec celles retenues actuellement pour l'affection
décrite par Leber en 1916 et qui sont I'unilatérali-
16, les exsudats maculaires stellaires péri-fovéo-
laires, I'edéme papillaire, la disparition spontanéc
sans séquelle cn 6 2 12 semaines et I'absence
d'étiologie décelable. Contrairement 2 la littératu-
re, nous n'avons pas retrouvé une telle atteinte
chez des sujets adultes. Plusieurs auteurs évoquent
pour cette pathologie un primum movens papillai-
re ¢t non maculaire et utilisent donc préférentictie-
ment le terme de neuro-rétinite idiopathique de
Leber (Dreyer) mieux adapté. L'efficacité du trai-
tement cortisoné par voic générale n'est actuclle-
ment pas démontrée dans cette affection mais
nous avons préféré I'utiliser pour nos trois
patients. L'cxistence d'unc ¢toile maculaire asso-
ciée a I'edtme papillaire unilatéral représente un
¢lément clinique qui permet de séparer F'affection
décrite du cadre des atteintes démyélinisantes
sclon la plupart des publications récentes.

Au point de vue physiopathologic de I'étoile
maculaire, le mécanisme évoqué par Papastrati-
gakis et repris par Gass est le suivant : un exsudat
riche en lipides et en protéines provenant des
capillaires profonds de la papille s'étendrait au
niveau de la réline péri-papillaire et le long de la
couche plexiforme externe jusqu'a la macula.
Apris réabsorption 2 ce niveau des composants
séreux de cet exsudat, les lipides et les protéines
précipiteraient au niveau de la couche plexiforme
et seraient alors absorbés par les macrophages
créant ainsi l'aspect d'éwoile maculaire caractéris-
tique.

CONCLUSION

La neuro-rétinite idiopathique de Leber est
unc affection rare actuellement bien caractérisée
dont V'origine ct les mécanismes exacts ne sont
pas encore ¢lucidés.
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