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. Introduction :

L’atrophie choriorétinienne paraveineuse pigmentée (ACRPP) est une variante rare de 1’atrophie
choriorétinienne caractérisée par une accumulation bilatérale de pigments de spicules osseux le long des veines
rétiniennes. La cause de I’ACRPP est inconnue ; certains auteurs suggérent une étiologie rétinienne primitive,
d’autres une origine congénitale, dégénérative ou inflammatoire. (1,2)

Nous rapportons dans ce travail un cas d’atrophie choriorétinienne paraveineuse pigmentée chez un enfant.

Cas clinique :

Il s’agit d’un patient agé de 15 ans suivi en pédiatrie pour spandyloarthropathie ankylosante adressée
pour un examen ophtalmologique de routine. Le patient ne présentait aucune symptomatologie
ophtalmologique.

A ’examen clinique, ’acuité visuelle était chiffrée a 10/10e sans correction avec un Parinaud & 1,5 aux
deux yeux. L’examen a la lampe a fente montrait des segments antérieurs calmes et clairs avec absence
d’hyalite.

Pour I’examen du fond d’ceil, on note la présence de nombreux pigments autour des veines rétiniennes
sur ’ensemble de la périphérie rétinienne de 1’ceil gauche (Figure 1). A droite, I’atteinte était limitée & quelques
pigments périveineux en supérieur et en nasal (Figure 1). La macula était épargnée au niveau des deux yeux.

Les clichés en autofluorescence montraient des zones d’hypoautofluorescence autour des veines, délimitées par
un liseré hyperautofluorescent.

L’angiographie a la fluorescéine montre une transmission de I’hyperfluorescence choroidienne par atrophie de
I’épithélium pigmentaire associée a des zones paravasculaires de blocage de la transmission de la fluorescéine
par effet masque des pigments.

A la tomographie par cohérence optique la dépression fovéolaire était conservée, et les couches rétiniennes
étaient intactes. (Figure 2)

L’électrorétinogramme a montré une diminution des réponses dans les conditions photopiques et une absence
de réponse dans les conditions scotopiques en faveur d’un dysfonctionnement de type batonnets au niveau des
deux yeux.

Le champ visuel Goldmann montrait une diminution de la sensibilité rétinienne centrale et paracentrale par
rétrécissement du champ visuel au niveau des deux yeux. (Figure 3)

Le suivi a 2 ans montre le maintien d’une bonne acuité visuelle et une stabilité des 1ésions au fond d’ceil.
Aucune atteinte n’a été décelée a I’examen des parents et de la fratrie.

Il.  Discussion :

L’atrophie choriorétinienne paraveineuse pigmentée est une affection rare, qui correspond le plus
souvent a une dégénérescence choriorétinienne bilatérale avec une présentation clinique caractéristique :
présence d’une atrophie paraveineuse de 1’épithélium pigmentaire et de la choroide avec un aspect de spicules
osseux le long des vaisseaux. (3) L’atteinte est généralement symétrique mais elle peut étre asymétrique comme
le cas de notre patient.

Il s’agit d’une pathologie qui survient généralement de facon sporadique, mais des cas d’atteintes
familiales ont été décrits (3). Dans notre cas, aucune atteinte familiale n’a été décelée.

Son étiologie demeure inconnue, néanmoins des mutations du géne CRB1 ont été incriminées dans sa
physiopathologie(4). Certains auteurs considérent qu’il s’agit d’une atteinte congénitale surtout chez les enfants
sans antécédents de pathologie générale ou oculaire; tandis que pour d’autres auteurs, Iatteinte est liée & une
maladie inflammatoire telle que la maladie de Behget, ou infectieuse comme la syphilis et la tuberculose.(5)
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Les patients sont généralement asymptomatiques et la découverte est alors fortuite. L’examen clinique

du fond d’ceil est caractéristique, et permet de poser le diagnostic, aidé de 1I’autofluorescence et éventuellement
de I’angiographie a la fluorescéine ou des examens d’électrophysiologie.(3)
Les clichés en autofluorescence montrent des plages géographiques périveineuses hypoautofluorescentes,
correspondant aux zones de dysfonctionnement de 1’épithélium pigmentaire, par perte de la lipofuscine. Ces
plages hypoautofluorescentes sont entourées d’un liseré hyperautofluorescent, correspondant a la zone de
jonction entre la rétine saine et la rétine atteinte.(5)

Le champ visuel est normal dans la plupart des cas, mais certains patients présentent des scotomes. La macula
est rarement atteinte(1) d’ou la conservation d’une bonne acuité visuelle.

Cette affection ne nécessite pas de traitements particuliers, sa prise en charge consiste en un suivi régulier des
patients.

I11.  Conclusion :
L’atrophie choriorétinienne para veineuse pigmentée est une affection rare d’étiologie inconnue.
Le cas présenté dans ce travail correspond aux descriptions rapportées dans la littérature. Nous avons présenté
un cas de rétinite pigmentaire chez un enfant suivi pour une pathologie inflammatoire. L’atteinte semble étre
localisée et peu évolutive, cependant nos connaissances demeurent encore limitées étant donné le faible nombre
de cas décrits dans la littérature.

Figure 2 : Rétine photo a)A droite, I’atteinte était limitée a quelques pigments périveineux en supérieur et en
nasal b) la on note la présence de nombreux pigments autour des veines rétiniennes surtout en supérotemporal

Figure 2 : a)Tomographie par cohérence optique de la fovéa montrant une bonne dépression fovéolaire avec des
couches rétiniennes intactes. b)Tomographie par cohérence optique passant par les 1€sions d’atrophie para
veineuse pigmentée
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Figure 3 : Champ visuel de Goldmana) Rétrecissement du CV central I11 et I111, reste un ilot central avec

amputation du CV paracentral 11 avec exclusion de la papille et élargissement de la papille. b) Rétrecissement
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du CV central et para central avec exclusion de la papille et élargissement de la papille.
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