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RESUME
Nous rapportons les observations de 3 patients, deux soeurs et un frére, dont deux présen-
tent une lésion maculaire évoquant une maladie de Best. Certaines caractéristiques cli-

niques et para-cliniques permettent d'éliminer ce diagnostic au profit de celui de dégénéres-
cence pseudo-vitelliforme.

SUM MARY
3 cases have been analysed, 2 sisters and one brother, 2 of which presented a macular
lesion that could be related to best’s disease. Certain clinical, EOG and angiographic cha-

racteristics rule out this diagnosis and statistic the diagnosis of pseudouvitelliform degene-
ration.

Best en 1905 décrit 1a dystrophic vitelliforme centrale pigmentée éventucllement entourée de
tomme regroupant, au stade du disque vitellin : druscs, mesurant 1/3 4 1 diameure papillaire.

- Survenant chez des sujets de 30-50 ans.

- D'évolution lente avec une relative conser-
vation dc I'acuité visuelle.

- .. 1€sion jaunc maculaire bilatéralc mcsu-
rant 1/3 a 3 diametres papillaires
- & caractére dominant autosomique

- survenant le plus souvent avant 20 ans - L'EOG est normal ou peu diminué.

- avee une acuité visuclle normale ou peu - La fluorographic montre un¢ hypo-fluores-
aliérée cence centralc par masquage cntourée d'un

- & l'angiographic : unc hypo-fluorescence par anncau hyper-fluorescent. Des druses peuvent
Masquage éure retrouvées.

- I'tlectro-oculogramme (EOG) : un rapport
de Arcen nettement diminué parfois méme chez Fishman cn 1977 rapporte 3 cas dont 2 fréres
‘(’lcgs)mcmbres non atteints de la méme famille ct unc socur, se rapprochant de la description de

Gass mais montrant en fluorographic unc fuite du
colorant au niveau des capillaircs péri-fovéolaires
. Gass en 1974 identific A propos de 9 paticnts a laquelle il attribue le tableau.
une méme famille unc entité distincte : la dys-

Yophie fovéo-maculaire vitelliforme de 'adulic Nous avons cxaminé 3 fréres ¢t socurs, dont
Qui comprend : dcux ont été suivis pendant 2 ans ct dont le
tableau semble se rapprocher de cclui décrit par

- Une 1ésion jaune bilatérale symétrique Gass.

Bymp, matique sous-rétinienne avec unc zone
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OBSERVATIONS

Cas n°1 : Femme de 55 ans examinée en
1985 pour bilan de 1ésions jaunes maculaires afin
d'éliminer unc maladie de Best. Son acuité visuel-
le est de 10/10 faible 2 l'oeil droit et 10/10 A Focil
gauche aprés correction d'une hypermétropic OD :
+3,5 (+0,5) 90°, 0G : + 3 (+ 0,5) 90°, dc prés P2
des 21 cotés.

Au fond d'oeil, il existe une lésion maculaire,
jaune, bilatérale, plus ou moins symétrique, sous
rétinienne, 2 grand axe horizontal, mesurant 3/4
DP 2 droite et 1/2 DP 2 gauche.

On ne retrouve pas de pigmentation dc la
Iésion,

L'EOG cst normal des deux cotés
L'ERG est normal.

L'étude du champ visucl central (CVC) est
normale.

Elle est revue en 1987 : son acuité visucllc est
de 8/10 P2 i chaque ocil aprés correction d'unc
hypermétropie stable.

A l'examen du fond d'ocil, 1a 1ésion ne s'est
pas modifiée.

Le reste de 'examen ophtalmologique ¢st nor-
mal.

L'EOG est normal 2 gauche, modérément
diminué a droite.

Le CVC montre unc altération modéréc des
scuils centraux.

La fluorographic notc unc auto-fluorescence
de la lésion, une hypo-fluorescence centrale
entourée d'un anneau d'hyper-fluorescence. 11
existe aux temps tardifs un 1éger soulévement du
neuro-épithélium 2 ce nivcau.

Cette patiente ainsi que son frére ct sa socur
ne présente aucune maladic générale connue ct ne
consomme aucun médicament connu pour retenir
sur l'ocil.
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Cas n°2 ;: Homme de 59 ans, frére de la prg.
cédente, adressé pour éliminer une maladie g
Best, pas de plaintes fonctionnelles. Son acujig
visuelle est a droite de 8/10, a gauche de 6/19
apres correction d'une hypermétropic de + 0,753
droite et + 0,75 2 gauche et P3 faible de prés 3
droite P3 2 gauche.

Au fond d'ocil, on obscrve une 1ésion jaune
maculaire bilatérale légtrement asymétrique,
sous rétinienne, étalée, avec de petites lésions
scmblables adjacentes, & grand axc horizontal,
mesurant 1/2 DP A droite et 1 DP a gauche. Le
reste de 'examen ¢st normal.

L'EOG est normal des deux coiés.

Le CVC retrouve une altération dces seuils
ccntraux ¢t paracentraux.

La fluorographic note unc auto-fluorcscence
dc la 1ésion. Masquage central cntourée d'un
anncau hyper-fluorescent, par cffet fendtre.

Cas n°3 ; Femme dc 63 ans, socur des deux,
précédents, examinée dans lc cadre du bilan fami.
lial sc plaint dcpuis 6 mois dc métamorpi.. psies.

1985 : acuité visuelle de 5/10 OD ct 6/10 OG
aprés correction d'une hypermétropie de + 1,73
(+1) 105 OD et + 2 (+ 0,5) 0 OG, dc prés P2
faiblc OD et P2 OG.

Au fond d'ocil, il existe un remanicment
maculaire bilatéral donnant en fluorographie un
cffct fendtre 1ié A I'atrophie de 'épithélim pig:
menté.

1987 : I'acuité visuelle est de 4/10 OD et 6/10 '
OG apres correction ct P2 faible OD et P20Gde
pres. .

Au fond d'ocil : méme aspect de remanicment
maculaire bilaiéral donnant en fluorographie un
cffet fenétre pur.

L'EOG est normal des deux ctés.

Lec CVC retrouve une altération des seuils
centraux €l paracentraux.




DISCUSSION

L'étude des 3 cas présentés permet de retrou-
ver 6 aspects distinguant ces lésions jaunes de
celles de la maladic de Best :

1) L'EOG est normal ou subnormal. Ce qui
semble étre I'élément le plus important du dia-
gnostic différenticl. Cet examen est considéré
w.comme un excellent signe de maladie de Best,

“ méme si certains (15) ont pu l¢ trouver négatif
dans des formes typiques.

2) L'age de survenuc est tardif, bicn que nous
" n'ayons pas vu apparaitre ces lésions pecu par-
lantes. Dans la maladic de Best, le disque vitcllin
sobserve le plus souvent avant 20 ans méme s;
des cas typiques de découverte tardive ont é1é
rapportés (7).

3) Laaille dc Ia lésion va de 1/2 2 1 DP dans
nos obscrvations ct dans la littérature alors qu'clle
¢st plus importante (1/2 2 3DP) dans Ia maladie
de Best.

4) La transmission dominanic aulosomique
peut étre évoquée dans nos observations malgré
le petit nombre de sujets atteints. Gass a retrouvé
des paticnts atteints sur 3 générations successives
(1). Cette notion est moins systématiquement
Rtrouvée par aillcurs (16).

5) L'acuité visuclle initiale : elle est assez
nne sauf dans le cas n°3 que nous avons exa-
iné au stade atrophique et I'on note la stabilité
®lative au cours de la période d'observations.
cas d'évolution moins favorables ont 16 rap-
portés (6) (14).

" 6) L'angiographic : cllc retrouve, sauf dans le
€8 n°3, un effet masque central avec un effet
~ *8lre cn anneau périphérique. Dans Ja maladie

Best au stade de disque vitellin, 'hypo-fluores-
_Sence est Je plus souvent isolée.

. Laspect de fuite des capillaires péri-fovéo-
| (3) n'a pas ¢ retrouvé. Cette image fluoro-
4 ique comme I'a évoquée Patrinely (18) lors
2 l'e Son étude anatomo-pathologique serait due
3r”?“mulalion de lipofuscine dans des cellules de
5 _‘Pl &lium pigmenté ct dans la rétine externe de
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l'aire maculaire au niveau de Ia lésion, associé a
des phénomenes d'atrophie de ce méme épithé-
lium pigmenté.

CONCLUSION

Ces observations sont A classer dans le groupe
des dystrophies dominantes autosomiques de
I'épithélium pigmenté mais seule une étude d'un
ou plus grand nombre de cas sur une plus longue
période d'observation permettra de fixer scs
caractéristiques ct son cadre.
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