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Résumé

Le Dandy walker syndrome est une pathologie malformative rare se caractérisant par une atteinte multi
systémique. L ‘atteinte oculaire peut y étre définitive et en devenir une séquelle. Nous relevons dans ce cas décrit
[’observation d’un jeune garcon présentant une paleur papillaire bilatérale ainsi qu 'une hypoplasie maculaire.
Abstract:

We have observed a male sib of consanguineous parents, affected by severe myopia, chorio-retinal atrophy,
macular hypoplasia and pallor of the optic papillae with no retinal defects nor folds. A neuroradiological
exploration confirms the Dandy-walker syndrome.
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I.  Introduction

Le syndrome de Dandy Walker est une entité malformative neuro-ophtalmologique congénitale avec
une incidence contestée d’une naissance sur 10.000 a 30.000 [1]. Elle associe une atteinte neurologique au
premier plan incluant un élargissement de la fosse cérébrale postérieure, dilatation tétra-ventriculaire,
hypoplasie du vermis cérébelleux, implantation surélevée du torcular et des sinus latéraux, et une hydrocéphalie
dite inconstante vu sa possible absence en période prénatale; puis au second plan des manifestations systémiques
dont I’atteinte ophtalmologique. Cette derniére peut intéresser autant le segment antérieur que le postérieur en
I’occurrence la rétine et le nerf optique, ainsi étre a 1’origine d’un handicap oculaire majeur pour le porteur
[2,3,4.5].

Ce syndrome peut aller d’un état asymptomatique jusqu’a la nécessité d’une intervention
neurochirurgicale, ce qui imposerait une surveillance. ophtalmologique rapprochée [6].

Il.  Observation

Nous rapportons le cas d’un enfant de sexe masculin, qui consulte au service d’ophtalmologie
pédiatrique de I’hopital 20 Aout de Casablanca pour un mauvais comportement visuel.

L’enfant était 4g¢ de 1 an et 8 mois, issu d’un mariage consanguin de premier degré. La grossesse était
bien suivie menée a terme. Par ailleurs I’enfant ne dispose pas d’antécédents familiaux particuliers,

L’examen ophtalmologique sous sédation a trouvé une forte myopie a - 9,5 dioptries au niveau des
deux yeux et I’examen du segment antérieur était normal. La pression intraoculaire mesurée par un tonomeétre de
“’Perkins’’ était de 8 mmHg ceil droit et 10 mmHg ceil gauche. L’examen du segment postérieur réalisé par
caméra de rétine (Retcam 3) a objectivé au niveau des deux yeux une atrophie chorio-rétinienne diffuse avec
paleur papillaire, une hypoplasie maculaire constatée devant 1’absence du reflet fovéolaire et une rétine a plat
sans déhiscences visibles au niveau de la périphérie rétinienne (figure 1).
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Devant les manifestations oculaires typique du syndrome de Dandy Walker une tomodensitométrie
cérébrale était demandée et qui objectivé une atrophie du vermis avec élargissement de la grande citerne en
faveur du le syndrome de Dandy Walker (figure 2).
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1. Discussion

La fin de la période embryonnaire reste critique pour le développement rétinien et du systeme nerveux
central. Ainsi tout appariement simultané entre une anomalie maculaire et un kyste du systeme nerveux central
suggére un mécanisme d’ordre cellulaire [7,8]. La pathogénése pourrait inclure une perméabilité vasculaire ainsi
qu’un flux sanguin augmentés, dysfonction de la RPE, stress de traction rétinienne, anomalies de circulation du
fluide intra rétinien depuis la papille optique [9].

L’atteinte ophtalmologique accompagnant le syndrome de Dandy Walker est assez diverse, elle peut
associer une microphtalmie, nystagmus, strabisme, ptosis palpébral, hypertélorisme, colobome irien, persistance
de la membrane pupillaire, cataracte, colobome choroidien [2,3][10].

Plus séverement, des anomalies du segment postérieur ont été relevées par : Staphylomes myopiques,
atrophie chorio-rétinienne, membranes vitréennes périphériques, dépigmentation nummulaire de la région
maculaire, hypoplasie fovéale, ischémie rétinienne périphérique, cedéme maculaire bilatéral et décollement
rétinien non rhematogene [10,11,12].

Dans notre cas, I’hypoplasie fovéale reste a confirmer vu 1’impossibilité de réaliser une OCT maculaire
a I’état d’éveil. Ebrahimiadib et. Al ont confirmé le premier cas associant cette Iésion au syndrome étudié et ceci
par I’existence des couches rétiniennes internes dans la plateforme fovéale [12]. Selon Crecchio et al, la myopie
pathologique accompagne souvent le syndrome sus cité, ainsi des Iésions d’ordre postérieur se manifestent par
un staphylome, dystrophie lattice, amincissement voire atrophie de 1’épithélium pigmentaire, membranes
vitréennes périphériques fenétrées [13].

Par ailleurs et vu 1’origine neuro-ectodermique commune entre le systéme nerveux central, le tissu
rétinien et les mélanocytes, Parodi et al ont pu mettre en évidence 1’existence de la dépigmentation maculaire
nummulaire secondaire & une production non régulée de la mélanine locale [11]. Cette lésion se manifeste par
une hyper-autofluorescence et une hypo-autofluorescence au red-free avec atténuation du segment externe des
cones.

Dans notre cas, les papilles optiques se manifestaient par une paleur papillaire entrant ainsi dans le spectre des
anomalies des disques optiques pouvant s’expliquer par le développement anormal des cellules des crétes
neurales, mais aussi par le phénoméne compressif ventriculaire de I’hydrocéphalie [10][14].
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IV.  Conclusion
Le conseil génétique reste un important atout afin de dépister les anomalies congénitales de résurgence
consanguines, mais dans notre contexte cette méthode reste de luxe. Il est a souligner qu’il faut sensibiliser
I’enfant et la famille vis-a-vis de toute anomalie de la fonction visuelle pour éviter des complications
dramatiques.
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