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INTRODUCTION

Tester les fonctions visuelles est le premier
temps de 'examen d'une maculopathie. C’est habi-
tuellement aprés avoir constaté une anomahe de
ces fonctions visuelles qu'on est amené a la suspec-
ter. Dans une seconde phase, on précise les carac-
teres de 1'altération fonctionnelle qui nous appor-
tent des arguments essentiels pour le diagnostic.

Certains examens testent globalement la
vision centrale et ne sont pas spécifiques d'une
structure particuliere, telle la mesure de ['acuité
visuelle. D’autres permettent de se faire une idée
de la topographie des lésions, tel 'examen du
champ visuel. D autres enfin permettent d'étudier
le fonctionnement d'un type de cellules : I'élec-
trorétinogramme permet de séparer I'activité des
différents types de photorécepteurs mais n’est pas
spécifique de la macula. C'est la confrontation de
toutes ces données avec les aspects anatomiques
(ophtalmoscopiques ou angiographiques) qui per-
met de faire le diagnostic et de classer I'affection.

Nous n’exposerons de ces examens que ce qui
est utile au diagnostic et a la surveillance de ces
dystrophies maculaires héréditaires selon un ordre
qui correspond & celui réalisé en clinique : les
mesures subjectives ou psycho-physiologiques et
les mesures objectives ou électrophysiologiques.

I- LES MESURES SUBJECTIVES
OU PSYCHO-PHYSIOLOGIQUES

A) LA MESURE DE LA PERCEPTION
DES FORMES ELEMENTAIRES
ET LES TESTS GLOBAUX
DE FONCTIONNEMENT MACULAIRE

1 - L'acuité visuelle

La mesure de I'acuité visuelle est la méthode

la plus simple pour tester la fonction maculaire.
Mais 1'acuité implique trop de structures. pour
qu'on puisse déduire de sa seule altération, une
connaissance compléte de 1'état de la macula.
En effet. le degré d aneinte des photorécepteurs
mais aussi la topographie de cette atteinte inter-
viennent pour la modifier. Cependant, & condi-
tion qu'elle soit bien effectuée, la mesure de
I"acuité est essentielle pour dépister et surveiller
I"évolution des affections maculaires. Il
est indispensable de rappeler quelques point
essentiels.

- L'acuité de loin

L'acuité est mesurée en vision de loin a I'aide
d'une échelle de caractéres noirs sur fond blanc.
Les conditions de cette mesure ont été normali-
sées en 1972.

- La correction optique

La mesure doit s'effectuer avec la correction
optique optimale. En pathologie maculaire, il est
fréquent gue I'interposition d'un trou sténo-
péique qui diminue 1'éclairement rétinien, altere
1"acuité.

- La luminance

Habituellement 1'acuité visuelle la meilleure
est obtenue en effectuant la mesure dans une
piece claire (ambiance diurne) dont le niveau
moyen d’éclairement est voisin de celui de
écran sur lequel se trouve le test. Ces condi-
tions sont rarement remplies dans nos salles
d’examen (projecteurs de tests ou mires rétro-
éclairées dans des piéces sombres). Le travail
dans une piece obscure modifie le diametre
pupillaire et crée une différence importante entre
le fort éclairement du pole postérieur de la rétine
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et le faible éclairement de la périphérie rétinien-
ne. Ceci ne permet pas des conditions stables du
niveau d’adaptation des photorécepteurs et per-
turbe les interactions latérales dans les cellules
horizontales. Il en résulte pour certaines maculo-
pathies des variations parfois importantes de
I’acuité visuelle (43).

- Le contraste

L acuité visuelle est d’autant meilleure que le
contraste entre le fond et le test est plus élevé
(loi de HECHT). Lorsqu’il y a maculopathie,
Ialtération de I’acuité visuelle est plus marquée
avec un contraste affaibli. Certains auteurs (Sjos-
trand, Weiss) ont proposé des échelles d’acuité a
fort et faible contraste pour sensibiliser la mesu-
re d’acuité. Toutefois, la perception des tests &
faible contraste étant beaucoup plus sensible aux
troubles des milieux, ceci peut étre une cause
d’erreur dans 1’évaluation du fonctionnement
maculaire.

- Les échelles normalisées

L’utilisation d'échelles visuelles normalisées
(11) est recommandée en raison :

- du respect des régles d’écartement entre les
lettres (condition importante pour la lisibilité). Si
les lettres sont trop proches les unes des autres, il
existe une interaction entre elles qui géne la
vision (Crowding effect). Ceci est particuliére-
ment important lorsqu’il existe un déplacement
des photorécepteurs qui crée des métamorphop-
sies ;

- de la mesure en unités logarithmiques ; il
existe le méme écart entre chaque ligne de
I’échelle (raison 1dB) quel que soit le niveau de
I’acuité. La notion de nombre de lignes entre
deux mesures d’acuité est trés utile lorsqu’on
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veut évaluer une perte ou une amélioration fone-
tionnelle en pathologie maculaire notamment
lors de la prise en charge de patients avec une
vision basse (Figure 1).

De plus, il serait préférable dans cette
pathologie maculaire de mesurer 1’acuité
visuelle angulaire (E de Snellen ou C de Lan-
dolt) qui teste plus spécifiquement le pouvoir
séparateur.

I Minimum Acuité |
| séparable en dixiémes
| €N minutes ‘
i 0,63 16/10
- 0.8 12/10

1 10/10
. 1,25 8/10 3 lignes
; 1,6 6,3/10 )
2 5/10
i 25 4/10
i 32 3,1/10
! 4 2,5/10 ,
‘ 5 2/10

6.3 1,6/10 3 lignes

8 1,2/10
| 10 1710
S ) 0,8/10
i 16 0,6/10
i 20 1/20

Figure |

Echelle d'acuité logarithmique de raison 1 dB. On
voit qu'un écart de 3 lignes correspond a un rapport
2 des valeurs d'acuité,









prise en charge des patients avec une basse
vision. Mais la FSC n’est pas le seul élément a
prendre en compte. Pour équiper de systémes
optiques les patients atteints de maculopathies, la
taille, la profondeur et la forme du scotome cen-
tral interviennent également.

4 - Les grilles ’AMSLER

Les grilles d’Amsler (1) sont indispensables
dans I'étude des maculopathies. La grille la plus
utile est la grille standard constituée d'un qua-
drillage blanc sur fond noir avec au centre un
point blanc pour la fixation. Si le scotome cen-
tral est trop large, il est utile d’utiliser la grille
avec les deux diagonales dessinées pour centrer
la fixation. L’examen se fait dans une piéce nor-
malement éclairée. La grille doit &tre observée
avec un seul oeil & 0,30 m, le patient étant corri-
2€ pour cette distance. On teste dans ces condi-
tions, les 10° centraux c’est a dire 1’aire maculai-
re. Les anomalies du patient sont analysées par
les questions suivantes :

- Voyez vous le point central ?
- Voyez vous les lignes ?
- Sont-elles déformées ?

On lui demande de dessiner les zones de sco-
tomes et de métamorphopsies sur une feuille ot
‘2s lignes sont figurées en noir sur blanc. Cette
cuille est utilisée comme moyen de test notam-
ment lorsqu’on veut que le patient pratique une
auto-surveillance, bien que la sensibilité soit
moindre qu’avec la planche sur fond noir.

B) LETUDE DU SENS LUMINEUX

L'examen des seuils lumineux de la région
centrale est I’examen le plus important. Celui du
hamp visuel périphérique, de la courbe d’adap-

tation a I’obscurité et de la fréquence critique de
fusion ne fournissent que des renseignements
supplémentaires parfois utiles au diagnostic.

1 - L’examen du champ visuel central
(seuil lumineux différentiel)

a) Les problémes de la mesure

La mesure des seuils lumineux (25) permet la
description topographique de la déficience macu-
laire (Figure 3). Depuis I'avénement de la péri-
métrie automatique, on peut réaliser une carte
des seuils ou se contenter (pour des raisons de
durée d’examen) d’une périmétrie de profil
comme auparavant. Cet examen suppose la réso-
lution de plusieurs problemes techniques :

- La fixation centrale

I1 est habituel que les affections maculaires
s’accompagnent d’un scotome central au moins
relatif. Pour que le patient ait une fixation & peu
pres stable, il faut disposer d’une mire constituée
de plusieurs points disposés géométriquement
avec un écartement suffisant pour qu’ils se pro-
Jettent en dehors du scotome central. Ce disposi-
tif permet de mesurer le seuil fovéolaire. Lorsque
le scotome est trop large, la périmétrie centrale
avec les instruments classiques est évidemment
impossible. En laboratoire de recherche, avec des
techniques de contrdle visuel de la fixation et un
ophtalmoscope a balayage laser (SLO) disposant
d’un programme de micro-périmétrie, on peut
analyser les scotomes centraux et para-centraux.

- La taille du spot de mesure

Pour la mesure du seuil fovéolaire, il est pré-
férable de disposer d’un petit spot de 10°. Cepen-
dant la majorité des périmetres automatiques
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Examen du champ visuel central.

A gauche, on voit la carte et le profil en sensibilité. Les ordonnées sont en coordonnées logarithmiques en décibels

{dB). Le pic fovéolaire se dessine bien.

A droite, le méme examen est présenté en déficit. Cette représentation est obtenue par soustraction a partir d'une
carte de référence représentant un individu normal. Le profil normal est une droite plane a 0 dB de déficit.

actuels (Humphrey, Octopus, Moniteur ophtal-
mologique) utilisent des spots de 30" pour dimi-
nuer les fluctuations de mesure de seuils dans le
champ péricentral.

- Le niveau de luminance

Tous les périmetres actuels travaillent en
ambiance photopique ou a la limite inférieure
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(entre 3 et 10 candela/m 2). Il a été proposé (23)
de réaliser un examen en mésopique qui apporte
des informations complémentaires utiles au dia-
gnostic.

- La stratégie d’examen

La plupart des stratégies utilisées actuelle-
ment en périmétrie automatique ont une distribu-
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Exemple : aspect de fundus flavimaculatus

- Scotome annulaire sur le parallele 20°
(Figure 4c¢)

Exemple : dystrophie mixte

- Scotomes périphériques localisés uniques
ou multiples

Exemple : rétinoschisis juvénile

Méme s’il existe des altérations non systé-
matisables comme les scotomes en mosaique,
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la reconnaissance de la forme de I’altératior
du champ visuel oriente le diagnostic et lz
mesure de la surface et de la profondeur aide i
suivre I’évolution. La mesure des seuils lumi-
neux différentiels centraux apporte donc des
éléments sémiologiques essentiels qui en fon
I’examen subjectif le plus important dans
I’explo-ration fonctionnelle d’une dystrophie
maculaire.
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Figure 4a

Exemples de champs visuels pathologigues
Cartes et profils d'un déficit fovéolaire (femme de 60 ans, 1/10) ; on remarque le l[éger décalage du point de fixation.
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Nous avens le plus souvent recours a un
ERG pour diagnostiquer ces formes graves et
rares de pathologie congénitale de la vision des
couleurs (voir plus loin) notamment pour les dif-
férencier des dystrophies des cones.

2 - Quels tests utiliser ?

- Les tests pigmentaires classigues de
recherche d'un axe de confusion par classement
de pions colorés (15 Hue de FARNSWORTH ou
28 Hue de ROTH), sont assez peu sensibles et
sont utiles lorsque 1'affection est trés évoluée et
que 1’acuité est abaissée. Par contre le test 15
Hue désaturé de LANTHONY est plus sensible
et met en évidence précocément des erreurs d’axe
bleu-jaune. Il est parfois difficile de diagnosti-
quer une dyschromatopsie chez les patients agés
car un axe bleu-jaune apparait physiologique-
ment avec le vieillissement du cristallin.

: Le test 100 Hue de Farnsworth est le plus
utilisé en pathologie maculaire (36, 39). Il n’est
valable que si 1'acuité est supérieure a 4/10. Il
consiste 4 classer des pions répartis dans quatre
plumiers différents pour éviter les erreurs liées aux
axes de confusion. Les pions ont une méme satu-
ration et une méme leucie. Ils ne différent entre
eux que par la tonalité. La différence de tonalité
(longueur d’onde dominante) entre chaque pion
est proche du seuil physiologique de discrimina-
tion des couleurs. Si la discrimination chroma-
tique du patient est altérée, il commet des erreurs
de classement car il reconnait mal les différences
entre les pions successifs. Cette altération est habi-
tuellement diffuse. Ceci est évalué par I’augmen-
tation du score global qui est la somme des erreurs
commises par le patient. Physiologiquement ce
score est assez bas (proche de la somme dge +30)
et augmente légérement avec le vieillissement.
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Les altérations peuvent prédominer dans un axe
particulier mal défini. Dans la plupart des affec-
tions maculaires a 1'exception de la maladie de
Stargardt. on constate plutdt des anomalies d’axe
bleu-jaune, avec des erreurs de classement prédo-
minant dans les pourpres et les verts, ¢’est 4 dire
dans un axe perpendiculaire & 1'axe de confusion.

‘On remarquera que le score du 100 Hue n"a pas de

caractére réellement quantitatif puisque par défini-
tion le patient ne peut pas distinguer les pions et
les classe au hasard.

- Pour essayer de quantifier les anomalies du
sens chromatique, il faut avoir recours aux instru-
ments a couleurs spectrales. L'anomaloscope de
Nagel permet de tester 1’équation de RAYLEIGH :
rouge + vert = jaune. On place le jaune habituelle-
ment sur la graduation 14 et on recherche sur
quelle plage de variation du mélange rouge-vert le
patient accepte 1’équation. Un sujet normal accep-
te 1'équation sur une courte plage de part et
d’autre du chiffre 40. En cas de perturbation, on
note un élargissement net de cette plage. L'anoma-
lométre de Besancon congu par ROTH permet de
tester les équations de Rayleigh et de Trendelen-
burg (bleu + vert = bleu-vert) et aussi de recher-
cher les anomalies de perception de la saturation
en déterminant quelle est la plus petite quantité de
couleur qu’il faut ajouter & du blanc pour le voir
coloré (First step from white). Ces parameétres sont
perturbés précocément dans les affections macu-
laires héréditaires. En fait ces instruments sont
actuellement réservés aux laboratoires de
recherches dans ce domaine en raison notamment
de leur prix.

3 - Les anomalies rencontrées
en pathologie maculaire

Il n’est pas possible de classer de fago’
simple les anomalies de la vision des couleu!



rencontrées dans les dystrophies maculaires
héréditaires (47, 39). La diversité des méca-
nismes pathogéniques a I'origine des affections
expligue cette diversité. Lorsque I affection
atteint directement les cones, la déficience chro-
matique est habituellement importante. On peut
rencontrer des dystrophies avec une atteinte spé-
cifique d’un type de céne (10) mais le plus sou-
vent tous les récepteurs sont atteints simultané-
ment. La description des différents types de dys-
chromatopsies est donc donnée avec chaque
affection. On rencontrera des discriminations
chromatiques normales surtout lors des stades de
début ou lorsque 1'atteinte est trés localisée en
surface, des dyschromatopsies d'axe bleu-jaune
qui sont le cas le plus fréquent et des achroma-
topsies plus ou moins prononcées comme dans la
dystrophies des cones (31). Ces formes de déficit
sont assez peu spécifiques. Par contre lorsqu’une
maculopathie s’accompagne d'une dyschroma-
topsie d’axe rouge-vert comme dans la maladie
de Stargardt, c'est un élément essentiel pour la
détermination de I'affection. La présence d'une
déficience de la vision chromatique, surtout si
elle s"accompagne d’anomalies électrophysiolo-
giques est un des meilleurs signes pour recon-
naitre la présence d'une dystrophie maculaire a
fond d’oeil normal (34).

II - LES EXPLORATIONS
ELECTROPHYSIOLOGIQUES

Les explorations électrophysiologiques doi-
vent étre réalisées dans toutes les affections réti-
niennes héréditaires et donc dans les dystrophies
maculaires. De nombreux travaux traitent ce
sujet d'une fagon générale (13, 14, 15, 24, 35).
. électrorétinographie (ERG) et 1'électro-oculo-
graphie (EOG) sont indispensables, les potentiels

évoqués visuels (PEV) parfois utiles pour éva-
luer Ja fonction visuelle ou parfois établir un dia-
gnostic (notamment chez I'enfant avec les
atteintes des voies optiques). La technologie est
devenue simple avec les instruments modernes et
I'interprétation des résultats ne pose guére de
problémes si la technique est correcte. Nous
nous contenterons de rappeler les éléments de
base nécessaires pour la compréhension des cha-
pitres cliniques.

A) ELECTRORETINOGRAPHIE

1 - Introduction

L'ERG est le potentiel électrique induit dans
la rétine par une stimulation lumineuse. Il com-
prend une succession d'ondes dont I'origine
n'est pas complétement établie car I'ERG en cli-
nique humaine se manifeste comme un phéno-
mene global ol la participation de chaque élé-
ment de la structure rétinienne est difficile a dif-
férencier.

2 - Les bases physiologiques de I'ERG :
les travaux de GRANIT

Notre conception actuelle de I'ERG repose
sur les travaux de GRANIT (1933) bien que de
nombreux travaux soient venus les compléter
(enregistrements obtenus au moyen de micro-
électrodes pour séparer I'activité des différentes
cellules rétiniennes). Schématiquement, Granit
distingue 3 potentiels : P I positif, tardif, corres-
pond a I'onde c attribuée a I'épithélium pigmen-
taire, P II positif qui est issu de la couche interne
et correspond a 'onde b et P III négatif qui
prend son origine dans les photorécepteurs et
correspond a I'onde a.
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3 - La morphologie
de I'électrorétinogramme

L'ERG peut étre considéré comme une suite
d’ondes (Figure 5) :

13
30ms /d 1,
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el T S~
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Figure 5

En haut : tracé d'un ERG photopique obrenu en
ambiance diurne avec une stimularion blanche. On
voit l'onde a (2), l'onde bl (2) ef les ondes e (el, 2,
e3) sous la forme de petites oscillations sur la montée
de bl. L'ERP et l'onde ¢ ne sont pas visibles en rai-
son du mode de stimulation utilisé,

En bas : tracé d'un ERG scotopique obtenu apres
adaptation a l'obscurité avec une stimulation bleue.
On ne voit gue l'onde b2 (2).

- Le potentiel précoce ou ERP (Early Recep-
tor Potential) :

C’est le vrai potentiel de récepteur non décrit
par Granit. Il est composé de deux ondes
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d’amplitude faible survenant sans délai apres la
stimulation : R1 positive a la cornée et R2 néga-
uve a la cornée. On admet qu’il s’agit du phéno-
meéne €lectrique produit par les modifications
moléculaires des pigments visuels sous |'influen-
ce de la lumiere. L'ERP est maximal lorsque la
rétine est bien adaptée & 1'obscurité et que le
flash est trés intense. L'onde R1 est liée aux pig-
ments des cones, I'onde R2 aux pigments des
cones et des batonnets. L'ERP est difficile a
enregistrer en clinique car il est de courte durée.
le maximum de R2 étant atteint vers 1 ms aprés
le début du stimulus et donc le plus souvent
avant la fin de celui-ci. Pour le recueillir, il faut
utiliser des intensités de stimulation fortes diffi-
ciles & supporter par le patient. Son intérét cli-
nique est donc limité.

- L'onde a

- L'onde a est le potentiel de récepteur tardif
(P III de Granit) négatif a la cornée. Elle prend
naissance dans I'article externe du photorécep-
teur et correspond & sa modification de potentiel
aprés la stimulation. Son amplitude dépend a la
fois du contenu du photorécepteur en pigments
mais aussi de son niveau de polarisation, lui-
méme sous la dépendance des diverses pompes
ioniques qui interviennent dans son fonctionne-
ment. Elle est le reflet de I'état et du nombre de
photorécepteurs stimulés.

- La latence de 1"onde a est d'autant plus
longue que le stimulus est plus faible. Dans les
conditions cliniques habituelles avec des flashes
intenses et brefs, le pic se situe entre 20 et 30 ms
apres le début du stimulus.

- L'amplitude de I"onde a est liée aux condi-
tions de la stimulation et d'adaptation de la réti-
ne (de quelques microvolts a plus de 100 micro-



volts. On admet que le mécanisme qui génére
I'onde a est saturé lorsque 1 % du pigment est
détruit par le stimulus. On verra toutefois qu’il
est difficile d’estimer sa valeur exacte en cli-
nique car I'onde b qui survient immédiatement
apres, interfere avec elle.

- Enfin on a décrit une onde al propre aux

cones et une onde a2 propre aux batonnets qui
surviendrait juste aprés 1’onde al mais cette
interprétation est trés discutée, certains estimant
que a2 est le premier potentiel oscillatoire. En
fait I'onde a2 est difficile a analyser car elle est
lente et donc masquée par I’onde b.

- L'onde b

- L'onde b est positive & la cornée (P II de
Granit) et produite dans les couches internes de
la rétine. Les expériences de MILLER et DOW-
LING montrent une étonnante similarité entre les
potentiels recueillis avec des microélectrodes
dans les cellules de MULLER et la forme géné-
rale de I'onde b ce qui fait penser que c’est
'activité de ces cellules qui est & I'origine de
cette onde.

- La latence de I'onde b varie en fonction des
conditions de stimulation. Son temps de culmi-
nation est d’autant plus court que le stimulus est
plus intense et peut varier de 150 & 300 ms.

- L'amplitude de 1’onde b est aussi en rela-
tion avec l'intensité et peut atteindre plus de
400 microvolts dans les conditions dites
d’ERG maximum : rétine bien adaptée a I'obs-
curité et stimulus blanc intense. La relation
entre 1'intensité du stimulus et I'amplitude
n’est pas linéaire car il existe comme pour
I'onde a un phénomene de saturation pour les
fortes intensités. Mais ce phénoméne apparait

plus vite qu’avec 'onde a ce qui peut donner
en ambiance diurne avec de trés fortes intensi-
tés de stimulation un aspect négatif de I'ERG :
onde a profonde et onde b plus faible. A
I’opposé. b est la seule onde visible lorsqu’on
utilise un stimulus faible sur une rétine adap-
tée a I’obscurité. Elle est alors le seul reflet de
"activité du systeme scotopique.

- Enfin on décrit deux ondes b, I’onde bl
plus précoce et I’onde b2 plus tardive qui corres-
pondent respectivement aux cellules des couches
internes liées aux cones et aux cellules des
couches internes liées aux batonnets. Ce dédou-
blement de I’onde b ne se voit guére avec un sti-
mulus blanc mais il est trés visible sous stimula-
tion orangée qui privilégie les cones.

- Les ondes e

- Les ondes e sont des petites oscillations
superposées sur la montée de 1’onde b d’on
leur nom de potentiels oscillatoires. Elles
apparaissent uniquement avec des stimulations
intenses et de préférence lors de 1'adaptation 2
I’obscurité bien qu’il soit possible de les obte-
nir sur une rétine adaptée a la lumiére si le sti-
mulus est suffisamment intense. Leur nombre
peut varier de 1 a 4 selon I’intensité du stimu-
lus. Elles semblent principalement liées 2
I'activité des couches internes de la rétine en
rapport avec le fonctionnement du systéme
photopique.

- Les autres ondes

Il existe d’autres ondes peu ou pas étudiées
en clinique humaine :

- un potentiel oscillatoire lent tardif qui sur-
vient aprés I’onde b,
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- Protocoles de I’examen

Le protocole recommandé par I'ISCEV
(Figure 6) propose de préadapter a I'obscurité
pendant au moins 20 minutes le patient avant de
commencer I'examen. Cette préadaptation devra
étre portée & au moins une heure si une angiogra-
phie a la fluorescéine a été réalisée avant, ce qui
doit étre évité autant qu’il est possible. Les élec-
trodes sont posées dans des conditions de lumie-
re atténuée rouge a la fin de la période de pré-
adaptation.

1 - On enregistre d’abord la réponse des
batonnets avec le flash standard diminué de
2.5 unités logarithmiques. Un intervalle de
2 secondes entre chaque stimulation doit étre
respecté. On peut éventuellement utiliser un
flash bleu pour étudier les batonnets si on a éga-
lisé les luminances avec le flash blanc.

2 - On enregistre ensuite la réponse maxima-
le obtenue avec le flash standard (intervalle
5 secondes). Ceci donne une réponse mixte des
cones et des batonnets.

3 - On enregistre les ondes e.

4 - On enregistre ensuite la réponse des cones
2n mettant la coupole a son niveau défini ci-des-
sus pour inhiber les batonnets. On attend environ
10 minutes et on enregistre la réponse des cones
au stimulus standard.

5 - On enregistre la réponse flicker avec le
stimulus standard a 30 Hz.

Nous n’utilisons ce protocole que pour les
patients présentant une affection complexe car il
“ose des problemes de mise en oeuvre en raison
de sa durée. Nous reconnaissons cependant son
utilité pour obtenir des résultats comparables
d’un laboratoire a I’ autre.
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Figure 6

ERG normal en protocole ISCEV : 1l faut noter la dif-
férence d'échelle entre les tracés obtenus aprés adap-
tation

et les tracés obtenus en ambiance diurne gui sont
beaucoup plus petits et nécessitent une amplification
plus forte. .
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5 - Analyse de I'électrorétinogramme
en pathologie

Définir une méthode d’analyse de I'ERG
a fatalement un caractére arbitraire car de
nombreux processus peuvent altérer chacune
des structures de la rétine. Nous avons propo-
sé (18,19) d’étudier I'ERG selon 3 points de
vue :

- Les atteintes des systémes photopiques et
scotopiques.

- Les atteintes des couches externes et
internes.

- Les atteintes en surface atteignant 1aire
maculaire ou une partie de la périphérie.

a) Les atteintes de systémes

Elles correspondent & une atteinte primitive
des photorécepteurs soit des cones soit des
batonnets soit des deux. L'atteinte d’un type de
photorécepteur entraine 1'altération de toutes les
ondes qui lui sont liées, c'est ce qui améne a
définir I'atteinte d’un “systéme™ photopique ou
scotopique.

Pour isoler la réponse du systéme photo-
pique (Figure 8), on dispose de plusieurs
moyens :

1 - Utiliser une stimulation blanche avec une
ambiance lumineuse de luminance supérieure a
17 ed/m2 pour inhiber les batonnets comme cela
est recommandé dans le protocole (30). On
obtient alors une onde a qui est proportionnelle
aun nombre de cones efficaces. Dans une atteinte
“lobale des cones comme |'achromatopsie ou la
wystrophie des cones, on met en évidence une
altération importante ou une absence de I'onde a
et de I'onde b.
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Figure 8

Electrorétinogramme avec atteinte du systéme photo-
pigue dans un cas de dystrophie des cones. On note
en ambiance photopique, la diminution trés impor-
tante de la réponse au blanc, l'abolition des réponses
au rouge, au bleu et a l'orangé et en scotopique, la
conservation de l'onde b2 avec abolition de l'onde a
et de l'onde bl.
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Il - EXAMEN DES FONCTIONS VISUELLES DANS LES DYSTROPHIES MACULAIRES HEREDITAIRES

2 - Stimuler en lumiére rouge avec une
longueur d'onde supérieure @ 630 nm afin de
ne pas stimuler les batonnets. Cette méthode
qui a I'inconvénient de ne stimuler que les
cones rouges est donc non valable en cas de
protanopie (19). Mais cette méthode est
recommandée chez le petit enfant ot la stimu-
lation en coupole est difficile.

3 - Utiliser une stimulation bleue a 440 nm
pour étudier seulement les cones bleus. Ceci
nécessite une inhibition des batonnets par
l'ambiance lumineuse comme en lumiére
blanche pour mettre en évidence les monochro-
matismes au bleu.

4 - Il est impossible d étudier élective-
ment les cones verts avec les technigues habi-
tuelles.

5 - Dans les atteintes du systéme photopique
on note habituellement une altération des
ondes e.

Pour isoler la réponse du sysiéme scoto-
pique (Figure 9), il faut adapter la rétine a 1'obs-
curité. On peut alors :

1 - Faire des stimulations blanches d’intensi-
1€ faible (protocole ISCEV).

2 - Stimuler avec une lumiére bleue a 409 nm
qui ne concerne pratiquement que les batonnets
(notre protocole).

On obtient alors une onde a d’amplitude
faible et une onde b2 de grande amplitude carac-
téristique non pas des batonnets mais des
couches internes liées aux batonnets.

Une atteinte élective du systéme scotopique
comme dans 1"héméralopie s’accompagne d’une
abolition de cette réponse.
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Figure 9

Electrorétinogramme avec atteinte prédominante du
svstéme scolopique dans un cas de rétinopathie punc-
ruée albescente. On note que l'onde b2 mangue en
ambiance scotopigue avec la stimulation orangée et
avec la stimulation bleue. On peur remarquer une
rres discréte altération des composantes photopigues
sous la forme de la diminution de la réponse au
rouge et de l'absence d'ondes e.




































