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Anterior bilateral pre equatorial ectasia in a glaucomatous patient with
onchocerciasis

M. Moussala, F. Behar-Cohen, G. Bengono, G. Renard
J. Fr. Ophtalmol., 1999 ; 22, 9 : 970-974

We present the case of a glaucomatous young patient with onchocerciasis who developed a
bilateral pre-equatorial scleral staphyloma with an important scléral thinness. The pathogen-
esis of anterior staphyloma is discussed: mechanical stress from very high ocular pressure,
ocular onchocerciasis, scleral ischemia. A better understanding of scleral mechanical resis-
tance could explain scleral thinness without any clinical scleritis.

Key words: Anterior scléral ectasia, anterior staphyloma, glaucoma, onchocerciasis.

Ectasie sclérale semi-annulaire pré-équatoriale chez un patient glaucomateux
onchocerquien

Les auteurs rapportent le cas d’un jeune patient présentant un glaucome sévere sur un
terrain d’onchocercose, ayant developpé un staphylome scléral pré équatorial supérieur
bilatéral avec un important amincissement scléral. La physiopathogénie de ce staphylome
antérieur est discutée : action mécanique d’une hypertonie chronique sévere, onchocercose
oculaire, ischémie sclérale secondaire a I’hypertonie. Une meilleure connaissance de la
résistance mécanique de la sclere permettrait de comprendre la survenue d’ectasie sclérale en
I’absence de sclérite.

Mots-clés : Ectasie sclérale antérieure, staphylome antérieur, glaucome, onchocercose.
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INTRODUCTION

Une ectasie sclérale est définie par
une saillie externe de la surface sclé-
rale avec amincissement de la sclére,
sans atteinte de l'uvée sous-jacente
[1]. La visualisation de l'uvée sous-
jacente, d’apparence pigmentée sous
la sclére amincie évoque un staphy-
lome [2]. Le staphylome postérieur,
localisé au niveau de la sclere rétro-
équatoriale est surtout le fait d’une
myopie sévere dont il complique sou-
vent I'évolution (37 % des myopies
maladies) et se rencontre aussi lors de
certains syndromes rares (anomalie de
développement isolée, morning glory
syndrom) [2-5]. Le staphylome anté-
rieur (SA) est secondaire a un proces-
sus infectieux, inflammatoire, trau-
matique ou dégénératif impliquant la
sclére antérieure. Selon Sir Duke El-
der, un amincissement, voire une rup-
ture de la sclére peuvent se dévelop-
per sur une sclére normale sous I'ac-
tion d’une hyperpression oculaire [1].
Par ailleurs, un staphylome peut étre
induit par une pression normale sur
une sclére pathologique [1]. Nous dé-
crivons le cas d’un jeune patient on-
chocerquien, atteint d’'un glaucome
sévere présentant une ectasie sclérale
semi-annulaire  supérieure  pre-
équatoriale. Le role des différents fac-
teurs dans la genese du staphylome
est discuté a la lumiére de données
récentes sur I'anatomie sclérale [6-8].
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OBSERVATION

Un patient de 27 ans est consulté en ophtalmologie a
I’hdpital central de Yaoundé pour une symptomatologie
oculaire bilatérale associant sensation de pesanteur et
cécité. L'intéressé est né et a séjourné pendant 10 ans
dans une région a forte endémicité onchocerquienne
(Rivages du fleuve sanaga a 100 Km de Yaoundé). On
note aussi la positivité des biopsies cutanées effectuées
depuis I’enfance pour la recherche des microfilaires a
Onchocerca volvulus. La derniére prise d’ivermectine date
de 6 mois. L’examen général constate des nodules on-
chocerquiens isolés au niveau de la créte iliaque droite.

L’acuiteé visuelle de I'ceil droit est nulle, a gauche elle est
limitée & une perception lumineuse mal orientée. La skias-
copie objective une myopie de une dioptrie des deux
yeux. L’examen biomicroscopique met en évidence la
présence d’ectasies sclérales violacées s’étendant sur
toute I’hémi-sclére supérieure, sur 1 cm de largeur locali-
sées au niveau de la sclére pré- équatoriale (fig. 1-3) et
datant de deux ans. La sclere pré-équatoriale inférieure
est marquée par la présence de rares nodules staphylo-
mateux isolés. On remarque par ailleurs un amincisse-
ment scléral plus prononcé a I'ceil droit (fig. 4). Il existe
par ailleurs une kératite sous épithéliale et une opacité
stromale du tiers inférieur de la cornée droite (fig. 5).
L’examen ne permet pas de mettre en évidence la pré-
sence de microfilaires dans I’lhumeur aqueuse. La pression
oculaire, mesurée par aplanation au tonomeétre de Gold-
mann est de 64 mmHg a droite et 50 mmHg a gauche.
L’examen du fond d’ceil confirme la cécité par atrophie
optique et la présence d’une rétinopathie onchocer-
quienne modérée (fig. 6). La prescription de maléate de
timolol 0,50 % conduira a une baisse de la pression
intraoculaire (34 mmHg a droite et 28 mmHg a gauche)
et a une diminution de la sensation de pesanteur.

DISCUSSION

Les termes « ectasie » et « staphylome » sont utilisés de
maniére indifférente dans la littérature, mais il convien-
drait selon Sir Duke Elder de faire la différence entre les
deux lésions [1]. Le staphylome scléral s’accompagne
théoriquement d’une altération de I'uvée sous-jacente
[1]. Cependant, faire la preuve d’une atteinte uvéale par
I’examen ophtalmologique clinique n’est pas toujours
évident. L’échographie oculaire peut alors étre une aide
diagnostique en visualisant séparément les différentes
structures pariétales [9]. Au cours de la buphtalmie, la
distension et I'amincissement de la paroi oculaire sous
laquelle pointe une choroide violacée sont assimilables a
une ectasie totale [1]. Une ectasie (staphylome) limbique
ou ciliaire transsclérale (staphylome ciliaire) peut émailler

Ectasie sclérale antérieure semi-annulaire bilatérale

I’évolution d’un glaucome congénital [10]. Les processus
inflammatoires et infectieux (épisclérite, abces et ulcere
de la sclére) sont une cause fréquente de SA[1, 9, 11, 13].
Actuellement, la survenue de SA est décrite apres chirur-
gie compliquée du ptérygion associée a la radiothérapie
ou a I'usage d’antimitotiques [13-17]. La trabeculectomie
est aussi reconnue comme cause de SA essentiellement
lors des glaucomes secondaires [18]. L'apparition du SA
résulte de I’action combinée d’une fragilisation iatrogéne
de la sclere et d’une hypertonie oculaire persistante. Des
SA ont été également rapportés lors de traumatisme
scleral au cours des maladies du tissu élastique et apres
traitement par les ultrasons des glaucomes [19-20]. Les
SA survenant dans les conditions etiopathogéniques ci-
dessus se caractérisent par une morphologie de type
focale.

La revue de la littérature retrouve la description d’un
syndrome associant un staphylome scléral antérieur
équatorial et un décollement de rétine [21-23]. Dufour et
al. ont décrit de plus une myopie et un astigmatisme
oblique. Sur 630 cas de décollement rétinien opérés,
10 yeux étaient porteurs de ce syndrome [22]. La pré-
sence d’une ectasie sclérale importante peut influer sur le
choix thérapeutique du décollement de la rétine (chirur-
gie endoculaire).

Un staphylome annulaire a été également été décrit lors
d’une endophtalmie post opératoire a pseudomonas ae-
ruginosa avec atteinte diffuse de la sclere [6]. La localisa-
tion pré équatoriale du staphylome correspondait a la
zone d’épaisseur sclérale minimale démontrée par Olsen
et al. [6]. Cette localisation est identique a celle observée
chez notre patient. On constate donc que toutes les
situations qui peuvent fragiliser la sclere peuvent conduire
a une distension ectasiante de la paroi.

L’étude de Baltimore a démontré que la prévalence du
glaucome primitif & angle ouvert (GPAO) était de 4 a
5 fois plus élevée dans la population d’origine africaine
par rapport a celle d’origine caucassienne aux Etats-Unis
[24]. Par allleurs, I’évolution du GPAO y est plus sévere
avec une survenue plus précoce et des chiffres tension-
nels excessivement élevés [25-26]. Fauxpoint a constaté
en République Centrafricaine une pression intraoculaire
supérieure a 40 mmHg chez 50 % des patients, dont
20 % étaient 4gés de moins de 40 ans. Quéré note la
rareté des « cedemes réactionnels cornéens » malgré des
chiffres pressionnels trés élevés [26]. L’'augmentation gra-
duelle de I'hypertonie, non traitée en milieu tropical,
explique I'absence d’oedeme cornéen que I'on observe
au cours des glaucomes aigus. Notre patient illustre le cas
d’'un glaucome sévére du sujet jeune, non traité, ayant
conservé une transparence de la cornée sur I'eeil gauche.

La localisation pré équatoriale annulaire supérieure
peut étre due a une pression oculaire particulierement
élevée a cet endroit, a une zone physiologique de fragilité
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Figure 1: Ectasies semi-annulaires supérieures (largeur 1 cm) bilatérales localisées au niveau de la zone pré-équatoriale.
Figure 2 : Limites latérales des zones ectasiées.

Figure 3: Amincissement scléral et ectasie uvéale sous-jacente (fort grossissement).

Figure 4 : Fort grossissement de |'amincissement scléral a I'ceil gauche.

Figure 5: Kératite dense d'origine onchocerquienne occupant la cornée inférieure.

Figure 6 : Atrophie optique gauche et choriorétinopathie onchocerquienne modérée : discret voile blanchatre du pole postérieur avec engainement
peripapillaire des vaisseaux.
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sclérale, ou a une zone fragilisée de facon pathologique
(par exemple par I'onchocercose ou I'ischémie).

Nesterov a élaboré un modele hydrodynamique divisant
I’espace intraoculaire en deux types de cavités : des cavi-
tés fermées (vaisseaux sanguins, corps vitré) et des cavités
semi-ouvertes (canal de Schlemm, chambres antérieure et
postérieure) [27], entre lesquelles I’équilibre hydrostati-
que est assuré par des diaphragmes. Mais d’un point de
vue clinique, la différence de pressions entre ces cavités
est considérée comme négligeable. La pression exercée
sur la paroi interne de la sclére est ainsi pratiquement la
méme en tous points.

Les fibres de collagene de la paroi sclerale externe ont
un diamétre de 80 & 140 nm, empruntant un trajet paral-
lele & la surface [7]. Sur la paroi sclerale interne, le diame-
tre de ces fibres entrelacées varie entre 50 et 60 nm [7-8],
conférant a la sclere non seulement son opacité mais
aussi sa rigidité face aux variations pressionnelles [8].
L’architecture en losange des fibres de collagéne de la
face sclérale interne fait défaut en cas de staphylome.
Toute pathologie venant altérer la structure des fibres de
collagene est un facteur prédisposant a I’'apparition d’une
ectasie sclérale. L’étude de I'anatomie sclérale a montré
récemment que la zone la moins épaisse de la sclere est
pré équatoriale entre 12 et 17 mm en arriére du limbe [6].
On trouve aussi un espace particulierement mince situé
en arriere des tendons des muscles droits. Dans notre
observation, la survenue du staphylome est localisé dans
cette région particulierement mince de la sclére.La locali-
sation supérieure de I'ectasie pourrait provenir de I'action
du tendon du droit supérieur ou d’une minceur particu-
liere de la moitié supérieure en zone fragile. Cependant,
le seuil pressionnel supportable biomécaniquement par
une sclére en ses différents points n’est pas connu.

L’onchocercose due a un verre rond « onchocerca vol-
vulus » sévit a I'état endémique en Afrique sub saha-
rienne, en Amérique du sud, et au Yemen [28]. L’homme
est I’'hdte final du verre adulte qui produit des microfilai-
res se déplacant dans I’organisme et plus particulierement
dans la peau et dans les yeux. Les manifestations de la
maladie sont dues aux réactions inflammatoires induites
par la désintégration des microfilaires dans les tissus.
Celles ci peuvent pénétrer dans I'ceil a travers les vais-
seaux sanguins, les nerfs et la sclére [28], pouvant entrai-
ner ainsi des altérations sclérales.

Par ailleurs, la sclére est trés peu vascularisée et inner-
vée. Sa nutrition est assurée par les tissus de voisinage, les
couches internes étant nourries par la choroide. Il est
envisageable que I'ischémie pariétale induite par I’hyper-
tonie sévere soit un facteur supplémentaire de fragilisa-
tion sclerale.

Ainsi, I'ectasie sclérale antérieure que nous avons ob-
servée peut résulter d’'une action mécanique directe de
I’hypertonie sur une zone de sclére particulierement
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mince, d’une action indirecte de I’hypertonie sur la nutri-
tion de la sclére et enfin d’une fragilisation de la sclére par
I’atteinte onchocerquienne.

De méme, trois facteurs d’importance inégale sont sus-
ceptibles d’étre impliqués dans la genese de I'atrophie
optique : I’hypertonie majeure, [I'atteinte neuro-
rétinienne onchocerquienne et I'action neurotoxique de
I'ivermectine. Le caractére mineur de I'atteinte chorioréti-
nienne onchocerquienne et les chiffres tensionnels exces-
sivement élevés plaident en faveur d’une atrophie opti-
que d’origine glaucomateuse. Mais il a été montré que
I'ivermectine favorisait la progression d’une atrophie op-
tique préexistante chez les malades onchocerquiens [29].

CONCLUSION

La sclére, sa résistance, et le réle de variations pressionel-
les sur son intégrité ont été trés peu étudiés. Si les ectasies
sclérales sont exceptionnellement observées au cours du
glaucome, il n’est cependant pas impossible que des
pressions intraoculaires chroniques tres élevées (supérieu-
res a 50 mmHg) puissent avoir un retentissement sur
I’intégrité de la paroi oculaire et plus particulierement au
niveau des zones les plus minces de la sclere comme
I"illustre la description de ce cas clinique.
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