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Cas en électrophysiologie visuelle:
une compréhension profonde
de la vision

PAR CArROL WESTALL, PHD

Lélectrophysiologie visuelle procure une trés bonne compréhension de I'intégrité
fonctionnelle des différents niveaux des voies visuelles, ainsi qu'une aide au diag-
nostic clinique. Lenfant atteint de nystagmus constitue un cas fréquent de recours a
I'électrophysiologie visuelle en pédiatrie. En présence d'un fond d’ceeil d’apparence
normale, le nystagmus peut étre lié a un défaut sensoriel, au niveau des voies
visuelles. Les tests standard comportent un électrorétinogramme (ERG) qui évalue
la fonction rétinienne, ainsi que le potentiel évoqué visuel (PEV) qui démontre I'in-
tégrité de la fonction des voies visuelles, de la rétine au cortex visuel. Les résultats
de ces tests peuvent aider a distinguer si la base du probléme clinique réside dans
les photorécepteurs (cones ou batonnets), la couche interne de la rétine, le nerf
optique, le chiasma ou la voie post-chiasmatique. La comparaison des données
recueilles sur un patient avec les données normales corrigées en fonction de I'age
est importante pour I'électrophysiologie pédiatrique'™. Ces tests complétent et
s'ajoutent a d’autres méthodes d’évaluation du systéme visuel. Ce numéro
d’'Ophthalmologie — Conférences Scientifiques expose trois cas d’enfants, présentant
un nystagmus d’installation précoce, qui illustrent le role essentiel que joue I'élec-
trophysiologie visuelle dans leur diagnostic.

L'Electrorétinogramme

LERG, classiquement enregistré a partir d'une électrode placée sur ou prés de la
cornée, est formé d’'une série de pics qui se produisent dans les 200 premiéres msec
suivant une stimulation lumineuse de la rétine. Certaines cellules rétiniennes s’hyper-
polarisent, d’autres se dépolarisent en réponse aux variations d’illumination de la
rétine. Cela se traduit par une série de changements de voltage positif et négatif (pics)
que l'on peut enregistrer au niveau de la cornée. UERG est la conséquence de ces
biopotentiels additionnés. La forme et le décours temporel de I'ERG sont liées a I'état
d’adaptation de l'ceil a la lumiére et a I'intensité et aux caractéristiques temporels du
stimulus. LERG est généré par un éclair lumineux uniforme, habituellement a partir
d’'un Ganzfeld.

Les ERGs permettent d’évaluer séparément l'activité des batonnets et celle des
cones. Les cdnes et les batonnets peuvent fonctionner séparément ou de maniére inter-
active, en fonction du niveau d’illumination. La voie des batonnets est évaluée en labo-
ratoire, dans des conditions d’obscurité totale (scotopiques). Le systéme des batonnets
est activé de préférence par des éclairs blancs trés faibles. Les ERGs des batonnets
représentent des réponses lentes et décrivent l'activité des cellules bipolaires des baton-
nets. Les cellules bipolaires des batonnets sont des cellules dépolarisantes ou cellules
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Tableau 1 : Réponses aux électrorétinogrammes standard (ERGs) de I'International Society for Clinical Electrophysiology of
Vision (ISCEV) — dans des cas de nystagmus.
Réponse mixte Potentiels Réponse
Réponse batonnet | batonnet-cone oscillatoires Réponse cone papillotement

LCA NR NR NR NR NR
CSNB

— compléte NR EN NR ~ Normale ~ Normale

— incomplete Diminuée EN ~ Normaux Diminuée Diminuée
Monochromatism | Normale Normale Normaux NR NR
des batonnets
Albinisme oculaire | Normale Normale Normaux Normale Normale
Rétinoschisis Diminué/NR EN Diminués Diminuée Diminuée
Dystrophie des NR EN NR ~ Normale ~ Normale
cones
d'installation
précoce

LCA = amaurose congénitale de Leber ; NR = non enregistrable ; CSNB = cécité nocturne stationnaire congénitale ; EN = électronégatif

bipolaires ON, qui regoivent des connections des
batonnets. La voie des cones est évaluée lorsque la
rétine est adaptée a une lumiere de 30 candela
(cd)/m?, pendant 10 minutes®. Au cours de l'adapta-
tion a la lumiére, les circuits rétiniens se modifient
pour permettre a la sensibilité visuelle de varier de 1
million de fois. Les voies des cones sont stimulées de
préférence par la lumiére blanche de haute intensité,
présentée en présence d'un environnement lumineux
saturant les batonnets. Les cones sont impliqués dans
l'analyse des mécanismes de discrimination de
contraste spatial et détectent la diminution (modifi-
cations OFF) aussi bien que de 'augmentation (modi-
fications ON) de la lumiére, dans un environnement
lumineux.

Figure 1 : Enfant sédaté par I'hydrate de chloral, étendu
en décubitus dorsal sur un brancard. On peut voir les
électrodes verres de contact de type Burian-Allen. On
voit I'électrode de terre sur le front.

Les cones contactent directement, a la fois les
cellules bipolaires ON et OFF°. LERG peut aider a
disséquer ces voies et a améliorer notre compréhen-
sion des dysfonctionnements rétiniens. Le Tableau 1
montre les modifications électrorétinographiques
majeures que l'on pourrait trouver lorsqu’on
recherche l'origine d’un nystagmus.

Les Potentiels Evoqués Visuels
(PEV)

Le PEV est une réponse évoquée du cortex visuel
par un stimulus visuel changeant, a savoir un change-
ment de luminance, de contraste ou de couleur.
Lactivité électrique contribuant a un PEV est enreg-
istrée a partir d’électrodes placées sur la surface du
cuir chevelu. Le PEV est une réponse de faible ampli-
tude de 1-20 pV, intégrée dans l'activité de fond du
cerveau et enregistrée par des électroencéphalo-
grammes (EEGs). Le PEV est dominé par l'activité des
cones et reflete les 6°-10° centraux de la rétine’.

Les stimuli habituellement utilisés pour I'enreg-
istrement clinique des PEVs sont un éclair brillant et
un écran en damier. Un stimulus lumineux peut étre
généré par un photostimulateur. Langle sous-tendu
par le stimulus doit étre d’au moins 20° au niveau de
I'ceil, et le stimulus doit avoir une luminance d’env-
iron 3 cd.sec/m?’. Chez l'enfant présentant un
nystagmus, I'éclair PEV et l'apparition soudaine du
stimulus en damier donnent des informations perme-
ttant d’apprécier la fonction visuelle et d’évaluer les
voies vers le cortex visuel.

Les 3 cas suivants montrent I'importance de ces
tests diagnostics chez les patients présentant un
nystagmus avec fond d’oeil normal.



Figure 2 : ERG standard ISCEV : réponse enregistrée sur
un sujet témoin (gauche) et sur le cas 1 (droit).
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Cas n°1

Gargon de 3 ans, bon état général, présentant un
nystagmus horizontal d’installation précoce et une
photophobie ; aucune prise médicamenteuse, aucun
antécédent familial de nystagmus. Lexamen du fond
d’ceil est normal. Lacuité visuelle, mesurée a l'aide des
Cartes d’Acuité de Teller™ (TAC), était réduite (4.80
cycles/degrés) par rapport aux données normales
ajustées en fonction de I'age (20 cycles / degrés). Un
ERG standard de I'International Society for Clinical
Electrophysiology of Vision (ISCEV) a été enregistré
sous sédation (Figure 1).

La Figure 2 montre les résultats de I'ERG. Par
rapport aux données normales ajustées selon l'age, la
réponse des batonnets (ERG 0.01, adapté a 'obscurité)
et la réponse mixte cdnes -batonnets (ERG 3.0 adapté
a l'obscurité) se situaient dans les limites de la

Figure 3 : ERG standard ISCEV : réponse enregistrée sur
un sujet témoin (gauche) et sur le cas 2 (droit).
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normale. La réponse des cones (ERG 3.0 adapté a la
lumiére) n’était pas enregistrable au dessus du bruit,
tout comme le papillotement de 30 Hz (papillotement
3.0 adapté a la lumiere). Ces résultats montrent une
activité scotopique (dominante batonnets) normale et
une activité photopique (dominante cénes) non
enregistrable. Les réponses photopiques non enregis-
trables et les réponses scotopiques normales étaient
cohérentes avec le monochromatisme des batonnets
(Tableau 1).

Le monochromatisme des batonnets est une
maladie stationnaire (c.a.d. non progressive). Elle est
rare, héréditaire et (le plus souvent) transmise de
maniére autosomique récessive. Les génes identifiés
pour le monochromatisme des batonnets sont les
canaux sensibles aux nucléotides cycliques dépen-
dants (CNG) CNGA3, CNGB3 et CNAT3®.

Une analyse génétique a identifié une mutation
dans le géne CNGB3. Il a été déterminé que l'enfant
avait un monochromatisme des batonnets de type
autosomique récessif

Cas 2

Gargon de 14 ans, héméralopie, présentant un
micro nystagmus horizontal avec une composante
latente dans chaque ceil et une forte myopie (ceil droit
[OD] -7 + 2,50 axe 180 ; ceil gauche [OG] - 6,5, + 1,5
axe 180). Pas d’antécédent familial de nystagmus.
Acuité visuelle réduite : OD : 0,5 logMAR (angle
minimum de résolution) OG : 0,85 logMAR. Examen
du fond d’ceil normal, a I'exception d'un aspect myope
et d'une certaine diminution du reflet maculaire.

Les résultats de 'ERG sont montrés a la Figure 3. La
réponse des batonnets (ERG 0,01, adapté a la lumiére)
était non enregistrable, par rapport aux données
normales ajustées en fonction de I’dge. La réponse
mixte batonnets - cones (ERG 3.0 adopté a l'obscurité)
était électronégative. La réponse des cones (ERG 3.0,
adapté a la lumiére) avait une amplitude normale mais
I'onde « a » a montré une configuration distinctive en

Tableau 2 : diagnostic différentiel pour un ERG
scotopique négatif

e CSNB"

e Rétinoschisis lié au sexe™

e Lipofuscinose céroide neuronale infantile et juvénile’
e Dystrophie musculaire de Duchenne™

e Rétinite pigmentaire (RP) précoce dans un sous-groupe
de patients RP"™

* Maculopathie en « ceil de bceuf »'®




onde carrée. Le papillotement de 30.0 Hz (papil-
lotement adapté a la lumiére 3.0) se situait dans les
limites de la normale. La réponse électronégative
mixte batonnets — cénes et la configuration de la
réponse des cones étaient cohérentes avec la forme
compléte de 'héméralopie congénitale stationnaire
(cCSNB). La cCSNB se caractérise par une réponse
des batonnets non enregistrable et par une réponse
électronégative mixte batonnets — cones’. LERG
des cones, adapté a la lumiére 3.0, avec un aspect
en onde carrée et une réponse au papillotement de
30 Hz, a des amplitudes voisines de la normale. Le
mode de transmission du cCSNB est lié au sexe et
résulte d'une mutation au niveau du géne NYX qui
impliquent la nyctalopine, dont on pense qu’elle
interrompt le développement des connections des
cellules bipolaires rétiniennes'”.

La famille du patient n’a aucun antécédent
connu de nystagmus ou de CSNB. On pense qu'il
s'agit d'un cas isolé et une analyse génétique est
en cours. Dans ce cas, le diagnostic envisagé était
celui de cCSNB.

Normalement, 'ERG mixte batonnets — cones
a une onde « b » de taille 1,5 a 2 fois supérieure a
celle de l'onde « a ». Lorsque la réponse des
batonnets adaptée a l'obscurité (ERG 0.01) et
l'onde « b » de la réponse mixte batonnets —
cones adaptée a I'obscurité (ondes « b » de 'ERG
3.0) sont nettement atténuées ou non enregistra-
bles et que I'onde « a » de 'ERG 3.0 adapté a I'ob-
scurité peut étre plus grande que la moyenne, cet
ERG dominé par une onde « a » est décrit comme
un ERG « négatif »Le diagnostic différentiel de
I'ERG négatif scotopique est listé au Tableau 2.

Cas 3

Garcon de 1 an, naissance gémellaire
(hétérozygote), a 28 semaines de gestation ;
présente un nystagmus observé par sa mere a
l'age de 1,5 mois. Bon état général, ne recoit
aucun médicament. Photophobie, fond d’ceil
hypopigmenté, nerfs optiques petits, du reflet
maculaire minimal ont été observés, sans autres
anomalies au fond d’ceil et aucun signe de
rétinopathie de la prématurité. Lacuité TAC, en
vision binoculaire, était réduite a 4,80
cycles/degrés, par rapport a la vision normale a
I'age d'un an de 8 cycles / degrés. Lerreur de
réfraction était de + 6,5 dans chaque ceil. Aucun
antécédent familial de nystagmus. LERG était
normal. Pour exclure une maladie du nerf
optique ou du chiasma optique, ou un défaut
post chiasmatique, on a enregistré le PEV.

Figure 4 : Réponses des PEVs standard-flash ISCEV,
chez un témoin de 7 mois (A) et chez le patient du
cas 3 (B) enregistrées a |'aide d'un montage
transoccipital de 5 électrodes. Les 2 tracés supérieurs
représentent, respectivement, les enregistrements de
I'oeil droit et de I'oeil gauche. Le tracé du bas
représente la différence entre les réponses occipitale
droites (D) et gauches (G), afin de créer la différence
de potentiel inter hémisphérique. Les 2 tracés
supérieurs proviennent des électrodes les plus
internes et les 2 tracés inférieurs proviennent des
électrodes les plus externes.
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Les voies partant de la rétine vers le cortex
strié subissent normalement une décussation
partielle au niveau du chiasma optique ; les fibres
rétiniennes nasales croisent vers le cortex contro-
latéral et les fibres rétiniennes temporales vers le
cortex ipsilatéral. Certaines affections sont
observées lorsqu’il y a excés ou déplétion de
fibres croisant au niveau du chiasma optique,
vers le cortex controlatéral. Le nystagmus est
fréquent parmi les affections présentant de tels
patrons de mauvaise direction. Dans l'albinisme,
il y a beaucoup plus de fibres que normalement
qui croisent, a partir de la rétine, vers le cortex
controlatéral'’. Dans l'achiasma ou dans I'hy-
poplasie chiasmatique, la plupart des fibres se
projetent de la rétine vers ’hémispheére ipsi-
latérale'®.

Pour détecter une mauvaise direction des
voies visuelles, on enregistre les PEVs a l'aide
d’'un montage transoccipital de 5 électrodes
placées I'une en position centrale au dessus du
cortex visuel (0z) et 4 en position latérale, au
dessus des hémispheéres corticaux gauches et
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droits. De maniére précise, on enregistre les PEVs
aux niveaux des électrodes 0z, 01, 02, T5 et T6,
pour évaluer les signaux corticaux ipsilatéraux et
controlatéraux". Soong, Levin et Westall" ont
constaté que la technique la plus précise pour
détecter une mauvaise direction impliquait que
l'on soustraie la réponse occipitale droite de la
gauche afin de créer une différence de potentiel
inter hémisphérique.

Comparé a un témoin de 7 mois (Figure 4A),
le test PEV multicanaux pratiqué sur le patient
du cas 3 montre une image classique de
mauvaise direction. Des pics positifs et négatifs
apparaissent a environ 150 msec (fleches) dans
les directions opposées pour la position des élec-
trodes externes (T5 et T6), dans l'ceil droit et a la
fois pour les positions des électrodes internes (01
et 01) et externes, dans l'ceil gauche. La différence
de potentiel inter hémisphérique (courbes du
bas) montre une nette différence entre le patient
du cas 3 et le témoin, aussi bien pour les posi-
tions internes que pour les positions externes des
électrodes.

Soong, Levin et Westall'” ont comparé les
différences de potentiel inter hémisphériques entre
les enregistrements de 1'ceil gauche et de I'ceil
droit, en utilisant la corrélation de Pearson, pour
détecter une mauvaise direction. Ils établirent que
cette méthode était associée a une précision d’en-
viron 80 %. IIs ont montré que les patients ayant
fait I'objet d'un diagnostic moléculaire confirmé
d’albinisme avaient des réponses symétriques pour
tous les 5 paradigmes.

Lenfant qui a fait l'objet de ce cas a été diag-
nostiqué comme ayant une mauvaise direction
de ses voies visuelles dont on pense qu’elle est
secondaire a un albinisme oculaire, transmise de
maniére autosomique récessive. Lanalyse de la
mutation est en cours (étude des génes de l'al-
binisme)

Conclusion

Dans les 3 cas, les patients présentaient tous
un nystagmus, avec un fond d’ceil d'aspect normal.
Le bilan électrophysiologique visuel permet de
distinguer un disfonctionnement des voies
visuelles sensorielles d'un nystagmus idiopathique
d’apparition précoce. Parmi les exemples de trou-
bles (ou maladies) présentant des anomalies élec-
trophysiologiques , on peut citer 'amaurose
congénitale de Leber (ACL), 'héméralopie congéni-
tale stationnaire (CSNB), le monochromatisme des

batonnets, 'albinisme oculaire, le rétinoschisis ou
la dystrophie des cones.

Le D" Westall est Professeur d’Ophtalmologie et des
Sciences de la Vision, et Coordinatrice des étudi-
ants gradués a Ulnstitut des Sciences Médicales de
U'Université de Toronto et a 'Hopital des Enfants
Malades , Toronto, Ontario.
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Résumé scientifique
Comparaison des techniques de détection de I'asymétrie
des potentiels évoqués visuels dans I'albinisme

SooNG, F., A.V. LEVIN ET WESTALL C.A.

OBJECTIF : Nous avons comparé des techniques d’analyse de
l'asymétrie des potentiels évoqués visuels (PEV) chez des enfants
atteints d'albinisme, afin d’en identifier une qui pourrait étre utilisée
efficacement.

METHODE : Les sujets incluaient 21 enfants volontaires, 4gés de 10
mois a 6 ans (groupe témoin) et 21 enfants atteints d’albinisme, agés
de 2 mois a 6 ans (groupe atteint d’albinisme). Les PEV par flash
cinq canaux ont été réalisés chez tous les sujets. Les électrodes ont
été placées dans les positions Oz, O1, 02, O3 et O4 (systeme 10/20).
Les données ont été analysées en utilisant les techniques décrites
précédemment. Celles-ci incluaient I'inspection des formes d’ondes
des PEV, la mesure des parameétres des formes d’ondes hémis-
phériques, le calcul de I'indice d’asymétrie et l'utilisation d'une déri-
vation bipolaire entre les réponses hémisphériques gauches et
droites (différences interhémisphériques de potentiels évoqués). De
plus, nous avons quantifié les différences interhémisphériques de
potentiels évoqués en utilisant le coefficient de corrélation de Pear-
son. Sur la base des mesures de la sensibilité et de la spécificité, on a
établi l'efficacité de 5 paradigmes d’analyse. La précision de chaque
paradigme a permis de classifier les données en fonction du groupe
de volontaires et du groupe atteint d’albinisme et a été déterminée
d’apres les mesures de la sensibilité et de la spécificité.

RESULTATS : La mesure des différences hémisphériques dans les
parametres des formes d’ondes des PEV était la méthode de mesure
la moins sensible pour détecter une asymétrie des PEV multicanaux
dans l'albinisme. La comparaison des différences interhémis-
phériques de potentiels évoqués de I'ceil gauche et de I'ceil droit a
augmenté la précision a 67 %. Une inspection non quantitative de la
forme d’ondes a démontré une précision de 76 %. Lindice
d’asymétrie et la mesure de la corrélation de Pearson ont produit des
taux de précision de 79 % et de 83 %, respectivement.
CONCLUSION : Lefficacité et la capacité de la mesure de la corréla-
tion de Pearson a quantifier les différences interhémisphériques de
potentiels évoqués pour détecter une mauvaise transmission
nerveuse dans l'albinisme en fait une technique utile et pratique
dans une clinique pédiatrique.

J AAPOS. 2000;4(5):302-310.
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