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Le potentiel évoqué visuel, l'électro-
rétinogramme et l'électro-oculogramme
permettent une exploration étagée du
systeme visuel, de l'épithélium
pigmentaire a la cellule ganglionnaire.

Ces examens électrophysiologiques,
réalisables a tout dge en ambulatoire,
apportent un complément d'information
indispensable au diagnostic quand
I'examen clinique seul ne suffit pas.

Lindication essentielle d'un bilan
électrophysiologique réside dans
l'orientation diagnostique précoce d'une
malvoyance isolée ou associée a des
signes cliniques (nystagmus, anomalie
rétinienne). L'électrophysiologie est
également utile dans la surveillance des
traitements ayant des effets secondaires
potentiels sur la vision.

Linterpréetation du résultat obtenu doit
toujours tenir compte du contexte
clinigue dans lequel U'examen a été

réalisé,

,:5 électrophysiologie visuelle permet la mesure d’une réponse électrique

a une stimulation lumineuse. L'interprétation de la réponse obtenue

nécessite une connaissance de la physiologie visuelle et du contexte

dans lequel I"examen est demandé. Le bilan électrophysiologique doit étre

entouré de données cliniques précises (acuité visuelle, correction optique, état
anatomique du segment antérieur et du segment postérieur de 1" ceil).

Dans la majorité des cas, les indications de 1’examen électrophysiologique sont
étroitement liées a la question posée. Les patients sont adressés pour une mal-
voyance non étiquetée :

—chez I'adulte et le grand enfant, une acuité visuelle basse ou une anomalie du
champ visuel,

—chez I'enfant préverbal, un comportement visuel anormal, un strabisme ou un
nystagmus,

Les examens contribuent au diagnostic étiologique et permettent d’évaluer les
séquelles fonctionnelles. Ils sont utiles en cas de troubles des milieux, quand le
fond d’ceil n’est pas visible, pour mettre en évidence des atteintes de la rétine
ou des voies optiques.

Les maladies générales ou les traitements susceptibles de retentir sur la fonc-
tion visuelle constituent une autre indication importante des examens électro-
physiologiques.

Les examens électrophysiologiques sont réalisables a tout dge en ambulatoire,
mais plus difficilement entre 18 et 30 mois.

Il faut différencier les explorations du nourrisson et du jeune enfant de celle, de
I'adulte et du “grand” enfant 4gé de plus de 5 ans. Les appareillages utilisés et
les indications des examens seront différents selon |’age des patients.

= LES METHODES £T LES REPONSES OBTENUES (PEV, ERG, EOG)
Différents niveaux fonctionnels peuvent étre étudiés de fagon relativement
ciblée.
>
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L’électro-oculogramme évalue la fonction de la rétine
externe le couple photorécepteur-épithélium pigmentaire.
L’électrorétinogramme enregistre 1’activité des photorécep-
teurs et des couches rétiniennes plus internes (a 1’exception
des cellules ganglionnaires). Le potentiel évoqué visuel
représente une réponse globale de la vision centrale, tout en
étant I’examen électrophysiologique le plus sensible de la
fonction des cellules ganglionnaires.

Définition et indications

Le potentiel évoqué visuel est la réponse du cortex visuel i
une stimulation. II est enregistré au moyen d’électrodes pla-
cées en regard du cortex occipital [1]. Deux types principaux
de stimulation sont utilisés habituellement : les PEV par
éclair ou flash et les PEV par réseau ou “pattern”. Les poten-
tiels évoqués visuels par flash sont peu utilisés chez I’adulte,
mais sont intéressants chez le nourrisson : ils sont faciles a
réaliser, car ils ne nécessitent pas I’attention de ’enfant, ils
permettent d’évaluer la maturation des voies optiques et d’af-
firmer, lorsqu’ils sont anormaux, la nature organique d’une
amblyopie.

Les PEV par pattern permettent d’apprécier la vision cen-
trale [2]. Chez I’enfant, ils réalisent une approche de la
mesure de I'acuité visuelle. Il n’est cependant pas toujours
facile d’obtenir des réponses satisfaisantes, car la forme du
PEV par pattern varie en fonction de I’attention, qui est fluc-
tuante chez I’enfant.

Fig. 1 : Stimulation par flash pour enregistrer un PEV chez un nourrisson.
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Méthode

L'enfant est placé face a un
stimulateur : photostimula-
teur portable (2 diodes élec-
troluminescentes) (fig. 1) ou
écran. Le nourrisson sera
assis sur les genoux d’un
adulte (le plus souvent 1'un
des parents), alors que
I"adulte et I’enfant plus
grand et plus sage seront
assis sur une chaise.

Fig. 2 : Stimulation par damier pour
enregistrer un PEV chez un nourrisson.

Les €lectrodes de recueil sont placées au contact de la peau au
moyen d'une pite conductrice adhésive. Chez I’enfant, les élec-
trodes de type cupules ou pinces a oreilles en argent chloruré
sont préférées aux aiguilles. Leur positionnement sur le scalp se
fait selon les recommandations de 'lSCEV [3] (fig. 2).

e Le potentiel évoqué visuel par éclair

La source lumineuse correspond le plus souvent & des diodes
€lectroluminescentes. L'éclair du PEV est blanc, de courte
durée, il permet une étude globale de la fonction visuelle. La
forme du PEV et la latence de ses différents composants per-
mettent d’apprécier le degré de maturation visuelle.

Chez le prématuré de 29 semaines, le tracé des PEV est réduit
a une grande onde négative culminant aux environs de 250 ms
(fig. 3). Dés la 32¢ semaine apparait une grande onde positive
culminant aux environs de 180 4 240 ms. Chez le nouveau-né
a terme ces deux ondes constituent 1'essentiel du PEV. Avec
I"dge, le temps de cul-
mination du pic positif
principal raccourcit
progressivement et -
son amplitude dimi- Y

nue, le tracé s’enrichit
en composantes pré-
coces puis tardives

)]1 | ./t,—--_ _’,_____\! ) i E
(fig. 4 et 5). A partir de Y / S

I’dge d’un an, la v/

réponse au PEV flash ey ———1—

est comparable a celle

Fig. 3 : PEV fiash immature d'un enfant préma-
de I'adulte [4, 5]. En  1yé de 32 semaines d'aménorrhée, les deux
raison de la trés grande tracés comespondent de haut en bas respec-
variabilité interindivi- f.vemem al'enregistrement en rejgord du .'ODQ

e droit et du lobe gauche. Le tracé est pauvre, il
duelle des PEV,iln’est  :gyit0 gu’une réponse négative ample qui
pas possible de donner  culmine & 200 ms sans onde posifive.

) o



DOSSIER

Fig. 4: PEV fiash d'un enfant & terme. Le fracé
s'enrichlt, il existe une réponse négative &
150 ms (fiéche n® 5 lobe drolt ef fidche n° 4
lobe gouche), suivie d'une déflexion positive
G 240 ms (fieche n° 6 lobe droit et fiéche n® 5

Fig. 5: PEV flash d'un enfant de 6 mois, les frols
tracés correspondent de haut en bas respec-
fivement a I'enregisfrement en regard du lobe
droit, de I'inion et du lobe gauche. Le premier
pic positif culmine vers 140 ms.

Le stimulus est généralement présenté en mode ren-
versement (un carré blanc devient noir et inverse-
ment). Parfois le mode apparition-disparition (appa-
rition d’un damier en alternance avec un écran gris
de méme luminance) est préféré, comme dans le nys-
tagmus [8].

[1 est possible d’estimer I"acuité visuelle de 1'enfant
en utilisant différentes tailles de damier (ou de
barres) [9, 10] et différentes fréquences de stimula-
tion [11, 12].

Définition et indications

lobe gauche).

un schéma type du PEV en fonction de 1'4ge. Il faut surtout
retenir que 1’aspect de PEV immatures (grande onde positive
suivie d'une grande onde négative) n'est plus normalement
retrouvé a partir du 6° mois de vie postnatale [6].

e Le potentiel évoqué par réseaux (fig. 6 et 7)

Le damier noir et blanc & haut contraste est le stimulus struc-
turé le plus souvent employé en raison des résultats repro-
ductibles qu’il permet d'obtenir. Une réponse analysable
peut étre obtenue dés 1'dge de 1 mois mais sa qualité dépend
de I'état d’éveil et du degré de coopération de I'enfant [7].
Les fluctuations de |"attention peuvent en effet modifier de
fagon considérable la qualité de la réponse obtenue. 1l est
toujours nécessaire de refaire I'examen si la réponse obtenue
n’est pas analysable.

L'ERG est la réponse électrique de la rétine & une sti-
mulation lumineuse [13]. Il est indispensable pour diagnosti-
quer une rétinopathie chez des patients qui ont un comporte-
ment de cécité, un nystagmus ou une acuité visuelle basse
non explicable par 1’examen ophtalmologique clinique,
c’est-d-dire quand le fond d’ceil est normal ou quand I'at-
teinte de la fonction visuelle ne parait pas correspondre a
I’anomalie visible au fond d’ceil [14, 15].

Méthode (fig. 8)

L’électrorétinogramme peut étre réalisé a tout dge, en ambu-
latoire, sous simple anesthésie topique. Il n’est pas néces-
saire que le sujet soit & jeun. Cet examen étant impression-
nant a voir, les conditions dans lesquelles il se déroule, son

Fig. 6 : PEV damier normal : réponse d'un
bébé de 2 mois @ un damler de 60’ (vu sous

un angle de 1°). Le tracé reste longfemps
moins bien strucfuré que chez I'aduite.
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Fig. 7 : PEV damier normal : adulfe.

Fig. 8 : Réalisation d’un ERG fiash chez un nourrisson avec présence
des élecfrodes cornéennes “coques”
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intérét et son caractére indolore sont auparavant expliqués au
patient, le cas échéant aux parents et a I'enfant, quand il est
assez grand. Dans certains cas, une sédation ou une anesthé-
sie générale est nécessaire : chez I'enfant trés agité, quand il
faut faire un examen du fond d’ceil minutieux ou une prise de
tension oculaire ou chez les grands enfants trés handicapés.

L'enregistrement de I'ERG est réalisé sur un ceil dont les
pupilles sont dilatées, ce qui permet d’obtenir un éclairement
uniforme de la rétine.

Les stimulations lumineuses se font :

~ chez I'enfant d’age préscolaire au moyen d’un stimulateur
flash & diodes électroluminescentes, suffisamment léger pour
étre tenus a la main. L'enfant est tenu couché ou assis sur les
genoux d'un adulte ;

— des que la taille et la coopération de I'enfant le permettent
(& partir de 4 ans) et chez I’adulte, les stimulations se font
dans une coupole permettant une illumination rétinienne en
champ total (ganzfeld) [16].

Deux types d’électrodes actives peuvent étre utilisées :

—des verres de contact (coques en PMMA adaptées a la taille
de I'eeil enduites d’un gel ophtalmologique) & usage unique,
avec blépharostats ;

- ou des électrodes cutanées collées sur la peau au niveau du
canthus interne ou de la paupiere inférieure, chez les per-
sonnes capables de garder les yeux ouverts pendant la stimu-
lation lumineuse. '

Différents protocoles d’étude ont été proposés [ 17], sachant
que le protocole international recommandé pour 1'adulte
n’est pas toujours applicable chez I'enfant, en raison de la
durée de I'adaptation a I’obscurité [18].

Réponse obtenue

Le résultat enregistré dépend des conditions de stimulation
qui sont au mieux controlées lors de I'utilisation d une cou-
pole. Les normes internationales en coupole sont les sui-
vantes [ 18] :

— Les réponses scotopiques (fig. 9) liées au systéme des
bitonnets sont enregistrées dans un état d"adaptation a I'obs-
curité en utilisant des éclairs de faible intensité (avec une
luminance a 1 candéla/m?).

— Les réponses photopiques li¢es au systéme des cdones sont
isolées aprés adaptation a la lumiere (supérieure a 17 can-
déla/m?) et par 1'utilisation d’éclairs intenses (100 can-
déla/m?) (fig. 10). Un autre mode de stimulation élective des
cOnes passe par I'utilisation d'une fréquence des éclairs
lumineux supérieure a 20 par seconde (en général on utilise
30 stimulations par seconde) (fig. 11 b).

En cas d’utilisation de stimulations de faible fréquence, deux
déflexions sont enregistrées (fig. 11 a): une onde négative,
I'onde A, attribuée 4 "activité de 1"article externe des photo-
récepteurs et une onde positive, I'onde B, qui prend son ori-
gine dans les couches internes de la rétine [13].

La rapidité de maturation des réponses est discutée. Si la
réponse de I’enfant se rapproche de celle d'un

E}?

adulte a partir de 6 mois, elle peut continuer a évo-

- ,] AN
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luer jusqu'a 1'dge adulte [19].

Fig. 9 : ERG scofoplgue : réponse électrique
enregistrée ou moyen d'une électrode cor-
néenne dans des conditions noctumes éva-
juant la fonction des batonnefs chez un

enfant de 3 mois. nelles de la rétine.

Fig. 10 : ERG max ! réponse électrique maxi- .

male oblenue aprés odaptation.d l'obscutté  DEfinition

avec une stimulation iumineuse trés infense.

Cfte réponse Hadult les réserves fonction- L’électro-oculographie sensorielle consiste a

mesurer 1’évolution du potentiel de repos de la
rétine en fonction des conditions d’éclairement

(Bper] e a
I\

b

" (obscurité et éblouissement). L'EOG étudie la
fonction de I'épithélium pigmentaire et de I'ar-

)

ticle externe des photorécepteurs [13]. Sa prin-

Fig. 1] : ERG photopique : réponse électrique enregistrée au moyen d'une élecfrode coméenne
dans des conditions diumes évaluant ja fonction des cones, soit par une stimulation a falble fre-

cipale indication chez I'enfant et le jeune adulte
est le diagnostic de la maladie Best. Il est rare-

quence chez un enfant de 3 mois (), soft & une fréquence élevée (b) chez un enfant de 6ans  Ment réalisable de fagon fiable avant I'age de

(ERG fiicker).
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Méthode

Sa mesure directe n’est pas réalisable cliniquement, la méthode
de mesure indirecte proposée [20] consiste i recueillir la diffé-
rence de potentiel entre deux électrodes situées de part et
d’autre des deux canthi de chaque ceil [21]. Lorsque le patient
effectue des mouvements oculaires horizontaux, cette diffé-
rence de potentiel varie proportionnellement au potentiel de
repos et & I'amplitude des mouvements. Si les mouvements
sont d’amplitude constante, les variations d’amplitude des
signaux sont directement proportionnelles a celles du potentiel
de repos. La bonne réalisation de I'examen suppose donc la
coopération du sujet, I'intégrité des fonctions oculomotrices et
Iintégrité de la fixation. Chez un sujet normal, I’amplitude des
signaux enregistrés se modifie lors du passage de I’obscurité 2
la lumicre. La réponse la plus fréquemment étudiée est I’ oscil-
lation lente [13, 22]. Elle est classiquement étudiée lors d une
phase d’obscurité suivie d'une phase d’éblouissement [23].

Réponse obtenue (fig. 12)

L'oscillation lente de I’électro-oculogramme est habituelle-
ment caractérisée par : I’amplitude minimale de la réponse &
I"obscurité (“dark trough’), I’amplitude maximale de la
réponse a la lumiére intense (500 cd/m?) (“light peak™), le
rapport en pourcentage entre ces deux amplitudes : rapport
de ARDEN = 100 x MAXIMUM (amplitude en éblouisse-
ment)/MINIMUM (amplitude en obscurité). Les résultats
obtenus varient en fonction des laboratoires.

| xapport ARDEN=230% ]

Fig. 12 : Tracé d'électro-oculogramme normal, L'analyse du tracé est basée sur
le potentiel le plus bas (enregistré aprés adaptation & i'obscurité) et le pofen-
fiel le plus élevé (enregistré aprés éblouisssment). Le rapport (d'Arden) entre
ces deux données (potentiel en lumiére/potentiel dans I'obscurité) est relati-
vement constant,
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meem LES INDICATIONS PRINCIPALES
DE LA REALISATION D'EXAMENS
ELECTROPHYSIOLOGIQUES

Les indications seront différentes selon I'age du patient.

Chez le nourrisson, un bilan électrophysiologique est proposé
devant un comportement visuel anormal ou un nystagmus.

Comportement visuel anormal

Devant un enfant présentant un comportement visuel anor-
mal sans nystagmus, I’examen de premiére intention est le
potentiel évoqué visuel.

Si le PEV damier est parfaitement normal pour I’ige (méme
si le PEV flash est immature), il s’agit d’un retard de com-
portement visuel de trés bon pronostic (fig. 6) [24].

Si le PEV damier n’est pas enregistrable, il faut faire un
ERG.

Le PEV flash présente un aspect immature, I'ERG est nor-
mal, il s’agit d'un retard de maturation dont il faut suivre
I'évolution par un examen comparatif si le comportement
visuel reste anormal (fig. 3) [25].

Le PEV flash est altéré, I'ERG est normal, il sagit d’une
atteinte a priori organique des voies visuelles, le plus sou-
vent associée & d’autres atteintes neurologiques [25].

Nystagmus

Devant I'existence d’un nystagmus, I'"ERG est indispensable
au diagnostic étiologique [26].

I permet le diagnostic des rétinopathies héréditaires sui-
vantes :

- Une amaurose congénitale de Leber quand I’ERG n’est pas
enregistrable (tracé plat) (fig. 13 et 14). Une association avec
une atteinte neurologique est possible et doit étre recherchée
lors d’un bilan neuro-pédiatrique [27].

— Une achromatopsie congénitale si les composantes photo-
piques de I'ERG sont altérées (flash blanc aprés adaptation &
la lumiere, flicker), alors que les composantes scotopiques
sont normales.



Les examens électrophysiologiques | méthodes, résuffats, indications

FIBBspec OD JmdSs val=40 =0 Fig. 13 : Lg PEV .ﬁ“ash non
enreg 14051 enregistrable (fracé plat)

l'enfant présente une amau-

rose dle Leber,
-

10w

LORE n\Yﬂg

RANLY,

Fig. 14 : ERG non enregis-
trable (fracé plat) | le l

méme enfant présentant
une amaurose de Leber.

BRG-ie BI Ve dTs viesé e
ey M

— Une héméralopie congénitale récessive liée 4 I'X si I'ERG
est négatif. L’aspect négatif de I'ERG est dii 4 la diminution
d’amplitude de I'onde b; I'onde a, d’amplitude normale,
apparait profonde et de forme carrée.

SiI’ERG est normal (ou subnormal), il faudra toujours, avant
de poser le diagnostic de nystagmus idiopathique, penser a
I"albinisme oculaire dont le diagnostic clinique n’est pas tou-
jours évident, ou & une cause neurologique, et donc deman-
der une IRM (fig. 15) [28].

- Le gliome du chiasma est le diagnostic & évoquer en pre-
mier lieu quand les PEV sont anormaux (déstructurés, asy-
métriques, de latence et d’amplitude anormale) [29].

~ L'albinisme oculaire est confirmé devant une asymétrie
croisée du PEV : réponse plus ample en regard du lobe
gauche lors de la stimulation de I’eil droit et plus ample en
regard du lobe droit lors de la stimulation de 1I’eil gauche
(fig. 15 et 16).

Amblyopie

Les PEV sont indiqués en premiére intention dans les
amblyopies de privation (trouble des milieux transparents) et
dans les amblyopies avec anomalie du fond d’ceil. L altéra-
tion du PEV flash signe 1’amblyopie organique.

L'évaluation de I'acuité visuelle par les PEV ne peut pas
constituer un test de dépistage de masse de I’amblyopie ou de

Fig. 15 : Asymétrie croisée : réponse plus ample en regard du Jobe gauche lors
ade Ja stimulafion de I'cell droit (a) et plus ample en regard du lobe droit lors de
la stimulation de "cell gauche (b).

Fig. 16 : Fond d'ceil de I'enfant précédent, a priori peu évocateur d'albinisme
dont le diagnestic est ainsi affrmé par 'asymétrie au PEV

suivi régulier de I'amélioration de 1'acuité visuelle aprés un
traitement d’amblyopie, sauf chez I’enfant polyhandicapé.

Les PEV sont intéressants uniquement aprés plusieurs mois
de traitement chez les enfants ayant une amblyopie apparem-
ment fonctionnelle qui ne récupére pas malgré un traitement
qui semble bien conduit.

Les données cliniques orientent la conduite du bilan électro-
physiologique.

Anomalie maculaire

Devant une malvoyance avec une anomalie maculaire,
I’ERG permet de différencier les dystrophies rétiniennes sui-
vantes [30] :

picS
Réalités Ophtalmologiques - N° 92 - Avril 2002



DOSSIER

i .. ——

BleuScot BI ERG-MAX BI ERG-0OSC BI
enreg 2923/MED SO0 L0mn 153 enzeg 2924/MED 500 L0mn 438 enreg 2925/MED 500 12mn 36s

T T 1 T T T I T 1 T {
N E—= | [ |
r’ - . ; o |
] } | |.
AN '

® @m0 - & ™ @ @ o) 8 W E w I N I T T T

Val= B Rej= 0 Val= % Rej= 0 Vd Val= % Rej= O |
BlancPho BI RougePho BI ERG-FLIC BI |
enrag 2926 /MED S00 L5mn 82 enrag 2930/MED 500 1Tmn 2% anreg 1925%/MED 500 lémn 47a

e |‘-*~1 4
i :

= b

| U AL~ A A
; “q‘ T a | — o W
Pl | ‘iT LA 8o e | i' | ] [ ] || (Bhae -Shgrs™* ¥ |
| | | | | | H i1 el :: | | =
| ! 11 Lt 1 1 i 1 1 | IE AU I SN N I A A | !],
L k] o " m it 1= M o o » 13 " e It 1L U0 - [ M o " i it It U0 -
Val= 31 Rei= 0 Val= 16 Rej= 0 Val= 22 Rei= 0

Fig. 17 : Dystrophie des cdnes : ERG normal sur les composantes scotopiques (vision nocturne) qui explorent la fonction des batonnets (BleuScot et ERG-Max), ke
posantes photopiques (vision diurne) représentant les réponses des cones sont forfement diminuées (BlancPho : pas d'onde a, onde b diminuee, RougeFho . répon-
se non gétectable, ERG-Fiic)

Fig. 18 : Dystrophie des cdnes : fond d'ceil correspondant au fracé ERG de la figure 15, le fond d'ceil parait globalement normal (a), I'examen @ fort grossissement de
la fovéa révéle I'image en ocelle (b).

— une dystrophie progressive des cones quand I'ERG est Fig. 19 : Rétinoschisis juvénie
lié @l X" diminution de 'on-

de b avec une

globalement altéré (disparition de I'onde a et de I'onde b)

ans les conditions de vision diurne topique) et nor- .
dans les conditions de vision diurne (photopique) et nor conservée respensable d'un

trace dit “néaatif
ace ait nega

mal dans les conditions de vision nocturne (scotopique)
(fig. 17 et 18) ;

— un rétinoschisis juvénile, dont le diagnostic est confirmé
devant une altération de I'onde b de 'ERG témoin d’une
souffrance de la rétine interne (fig. 19 et 20) et donnant un
aspect négatif de I'ERG ;

— une dystrophie vitelliforme ou maladie de Best (fig. 21 et
22) si I'ERG est normal ou subnormal et I'EOG altéré.

Fig. 20 : Réfinoschisis juvénile
lig a I"X". Le fond d'ceil
monfre une image en rayon

N favaninire
ae roue ioveoraire

) o
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indications

"‘ Fig. 21 : Dystrophie witeliifor-

| me : électro-oculogramme
bl i anormal, la phase d’augmen-
I fation du potentiel oculaire o
I'éblouissement est abolie
(rapport d'Arcdlen trés dimi-
nuée).

Anomalie rétinienne périphérique

Devant une malvoyance avec anomalie rétinienne périphé-
rique (ex. pigmentations), I'ERG permet de distinguer une
dystrophie rétinienne mixte héréditaire évolutive d’une
affection non évolutive (séquelle de pathologie vasculaire,
infectieuse ou traumatique).

Une dystrophie rétinienne mixte (touchant a la fois les cones
et les batonnets) est évoquée devant une atteinte globale de
I'ERG. On distingue selon que I'atteinte prédomine sur le
systeme photopique (cones) ou scotopique (batonnets) :

Fig. 22 : Dystrophie vitelliforme . au fond d'cell, il existe un aspect “d'ceuf sur le
plat”,

— les dystrophies de type batonnet-cone (rod-cone) (fig. 23 et
24) ou I'ERG est normal ou subnormal dans les conditions de
vision diurne (photopique) et altéré dans les conditions de
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Fig. 23 : Dystrophie des batonnets. ERG alféré sur les composantes scotopigues (vision nocturne) qui explorent la fonction des batonnets (BleuScot ef ERG-Max) ef les
composantes phofopiques (viston aiurne) représentant les réponses des cones, sont normales (BlancPho, RougePho, ERG-Flic),

Fig. 24 : Fond d’ceil de rétinopathie pigmentaire correspondant @ I'ERG de la figure 21.
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Fig. 25 : Dystrophie mixfe cdne-batonnet | ERG altéré sur les composantes scotopiques (vision nocturne) qui explorent la fonction des batonnets (BleuScot et ERG-Max)
ef sur les composantes photopiques (Vision diurne,) représentant les réponses des cones (BlancPho, RougePho, ERG-Flic).

vision nocturne (scotopique). La forme la plus fréquente est
la rétinopathie pigmentaire ;

— les dystrophies mixtes cone-bétonnet (fig. 25) dans les-
quelles les composantes photopiques de I'ERG sont plus
altérées que les composantes scotopiques.

Anomalies du nerf optique

Devant une malvoyance avec péleur papillaire, 1’altération
du PEV par pattern (et a fortiori une atteinte du PEV flash)
permet d’affirmer une atteinte organique des voies visuelles
(pathologie de type héréditaire, inflammatoire ou compres-
sive). Un PEV normal n’exclut pas une atteinte compressive.

Fond d’ceil normal

Devant une malvoyance avec fond d’ceil normal, I'ERG per-
met d’éliminer les dystrophies rétiniennes débutantes, les
PEV permettent de différencier une neuropathie rétrobul-
baire du pithiatisme (dans le pithiatisme, les PEV par damier
sont normaux alors que I’acuité visuelle est effondrée).

3. — Les maiadies génerdies avec retentissement visuel
Les examens fonctionnels de la vision sont indispensables
pour orienter le diagnostic étiologique de nombreuses mala-

dies métaboliques ou hérédo-dégénératives du systéme ner-
veux central ou pour dépister précocement une intoxication
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médicamenteuse touchant la rétine ou les voies visuelles.
Nous citerons quelques affections dans lesquelles les exa-
mens électrophysiologiques sont indispensables ou contri-
buent au diagnostic de facon déterminante.

Les maladies générales associées a des dysfonctionne-
ments de la rétine

L’ERG est indispensable au diagnostic précoce de la maladie
de Usher type 1 qui est une indication majeure d’implants
cochléaires. Cette affection associe : une surdité profonde
congénitale, des troubles vestibulaires et une rétinopathie
pigmentaire qui se manifeste cliniquement & la fin de la pre-
migre décennie.

[’altération de I'ERG, précédant ou accompagnant une
baisse d’acuité visuelle, est parfois inaugurale d’une mala-
die neurclogique. C’est le cas de la maladie de Spielmeyer-
Vogt, forme juvénile des céroides lipofushinoses, qui débute
entre 6 et 10 ans et associe une détérioration intellectuelle,
des crises épileptiques et une dystrophie rétinienne globale.
L’ERG est négatif au début, comparable au tracé obtenu
dans le rétinoschisis juvénile (fig. 19).

Les maladies générales avec atteinte du nerf optique

Les affections démyélinisantes, dont la plus fréquente est la
sclérose en plaques, donnent lieu a une atteinte des cellules
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ganglionnaires. Le signe électrophysiologique le plus carac-
téristique de cette atteinte est un allongement de la latence de
la premiére onde positive aprés 100 ms [31] (fig. 26).

La carence vitaminique avec ou sans contexte d’une intoxi-
cation alcoolique est responsable d’une diminution de I’am-
. plitude de la réponse au PEV, alors que I'acuité visuelle est
relativement conservée,

&, — La surveillonce des trai
Les traitements avec effets sur la rétine

Un anti-épileptique gabaergique (Sabril) est responsable,
chez certains patients, d’un rétrécissement concentrique du
champ visuel qui est d’origine rétinienne. Des anomalies
électrophysiologiques réversibles (atteinte de I'EOG) et irré-
versibles (atteinte de I’ERG) sont observées, L atteinte est
plus grave en cas d’association de Sabril et de Dépakine. La
surveillance se fait par le champ visuel tous les 6 mois. Les
examens électrophysiologiques (ERG et EOG) ne servent
qu’a confirmer ’origine rétinienne de I’atteinte. Ils peuvent
constituer des éléments de surveillance si un suivi fiable par
le champ visuel est impossible. L’arrét du traitement est
impératif si le champ visuel périphérique se rétrécit (isoptére
Goldmann III 4 ) ou si I'amplitude de I'ERG flicker dimi-
nue de 20 % (fig. 27 et 28).

Les antipaludéens de synthese (Nivaquine, Plaquénil) sont
parfois responsables d’une baisse définitive de I'acuité
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Fig. 27 : Périmétrie cinétique automatisée chez les patients fraités par Sabril
(vigabatrin).

a) Champ visuel normal,

b} Réfrécissement concentrique modéré chez un patient traité par Sabril et
Tégrétol,

c) Rétrécissement concentrique majeur chez un patient fraité par Sabril et
Dépakine.
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Fig. 26 : FEV ef sciérose en
plagues.

a) latence normale d’un
potentiel  évoqué  par
damier.

b) Retard de lotence d'un
b | PEV chez un patient atfeint
de sclérose en plagues.

ganglionnaires. Le signe électrophysiologique le plus carac-
téristique de cette atteinte est un allongement de la latence de
la premiére onde positive aprés 100 ms [31] (fig. 26).

La carence vitaminique avec ou sans contexte d’une intoxi-

cation alcoolique est responsable d’une diminution de 1’am-
plitude de la réponse au PEV, alors que 1’acuité visuelle est
relativement conservée.

Les traitements avec effets sur la rétine

Un anti-épileptique gabaergique (Sabril) est responsable,
chez certains patients, d’un rétrécissement concentrique du
champ visuel qui est d’origine rétinienne. Des anomalies
électrophysiologiques réversibles (atteinte de I'EOG) et irré-
versibles (atteinte de ’'ERG) sont observées. L atteinte est
plus grave en cas d’association de Sabril et de Dépakine. La
surveillance se fait par le champ visuel tous les 6 mois. Les
examens électrophysiologiques (ERG et EOG) ne servent
qu’a confirmer I’origine rétinienne de 1’atteinte. Ils peuvent
constituer des éléments de surveillance si un suivi fiable par
le champ visuel est impossible. L’arrét du traitement est
impératif si le champ visuel périphérique se rétrécit (isoptére
Goldmann III 4 e) ou si 'amplitude de I'ERG flicker dimi-
nue de 20 % (fig. 27 et 28).

Les antipaludéens de synthése (Nivaquine, Plaquénil) sont
parfois responsables d’une baisse définitive de I'acuité
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Figure 3

Fig. 27 : Périmétrie cinétique automatisée chez les pafients traités par Sabril
(vigabatrin).

a) Champ visuel normal.

b) Rétrécissement concentrique modéré chez un patient fraité par Sabril et
Tegretol,

c) Réfrécissement concentrique majeur chez un patient traité par Sabrif ef
Dépakine.
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Fig. 28 : Relation entre champ visuel et ERG flicker. Il s'agit d'un patient traité
par Sabrll avec une atteinte asymétrique entre les deux yeux, Le réhécisse-
ment concentrique plus important & gauche est bien conélé avec une ampi-
tude du flicker plus faible de ce coté,

a) Champ périphérique conservé & droite,

b) Rétrécissement concentrique & gauche.

¢) Ampiitude du flicker pius faible ¢ gauche (tracé du bas).

visuelle en rapport avec une maculopathie atrophique. Ces cas
de toxicité surviennent toujours a des doses quotidiennes éle-
vées (> 6,5 mg/kg). L' électro-oculogramme permet d’affirmer
une atteinte rétinienne externe évoquée devant une altératicn
du champ visuel central ou de la vision des couleurs.
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Les traitements avec effets sur le nerf optique

Un antituberculeux, le myambutol, donne lieu i des neuro-
pathies optiques réversibles a I'arrét du traitement. Le retard
de latence des PEV par damier est le premier signe d’intoxi-
cation.

s CONCLUSION

Les examens €lectrophysiologiques permettent le diagnostic
précoce d’affections rétiniennes ou des voies optiques. Ils
débouchent sur une orientation scolaire ou professionnelle,
I"adaptation d’aides visuelles, I’arrét d’un traitement avant
une atteinte symptomatique irréversible ou un conseil géné-
tique. Ils doivent toujours étre analysés en tenant compte des
conditions d’examen et du contexte clinique dans lesquels
I"enregistrement est effectué. Chez I’enfant, devant un résul-
tat €lectrophysiologique faisant craindre un déficit sensoriel
grave, il est souhaitable d’effectuer un examen de controle
avant d’énoncer un diagnostic qui engage I’avenir de |’enfant
et de son entourage. |
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