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Chapitre Neuro-Ophtalmologie

1. Examens complémentaires
1.1. Examen de la vision des couleurs

Connaitre

Les bases physiques, psychophysiques et neurophysiologiques de la sensation colorée
Les caractéristiques de la vision colorée normale chez I’homme

Les bases génétiques de la vision des couleurs

Le principe des tests de confusion colorée

Savoir

e Reconnaitre et classer les différentes dyschromatopsies héréditaires et acquises
e Interpréter un test d’Ishihara, un panel D-15 de Lanthony

Savoir-faire
e Test d‘Ishihara en consultation de routine

1.2. Imagerie cérébrale

Connaitre
e Les différentes séquences d’acquisition IRM

Savoir

e Indications urgentes d’un TDM, d’une angioTDM, d’une IRM et d’une angio-IRM
cerébrale

Savoir-faire

e Reconnaitre une séquence IRM pondéré en T1, T2, une séquence FLAIR
e Repérer sur une IRM, les nerfs, le chiasma, les bandelettes et les radiations optiques

1.3. Champs visuels en neuro-ophtalmologie

Connaitre

Systématisation de la voie optique principale
Principes du périmetre de Goldman

Principe de la périmétrie statique automatisé
Définir un seuilde perception

Définir un faux positif, un faux négatif

Savoir
e Localiser une lésion cérébrale en fonction de la sémiologie du champ visuel
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Savoir-faire

e Evaluation de la qualité du champ visuel
e Reconnaitre un déficit préchiasmatique, chiasmatique et rétrochiasmatique

2. Examen des pupilles

Connaitre

e Les rbles du systeme pupillomoteur
e L’anatomie des voies afférente et efférente du systéeme pupillomoteur
e Lapharmacologie pupillaire

Savoir
e Lasignification des tests pharmacologiques utilisables dans I’étude des troubles
pupillaires
e Lasignification d’un déficit pupillaire afférent relatif
e Lasignification d’une pupille amaurotique
e Reconnaitre la pupille pathologique en cas d’anisocorie
e Reconnaitre une pupille d’Adie, un syndrome de Claude-Bernard-Horner, une pupille

d’Argyll-Robertson, un syndrome de Parinaud, une paralysie du 1ll
Connaitre les principales étiologies des anomalies pupilllaires
e Connaitre les urgences vitales devant un trouble pupillomoteur

Savoir-faire

e Les différents temps de I’examen pupillaire
e Proposer un protocole utilisant la pilocarpine pour rechercher une pupille d’Adie,
I’apraclonidine pour rechercher un syndrome de Claude-Bernard-Horner

e Rechercher un déficit pupillaire afférent relatif

3. Coordimétrie

Connaitre
e Principe d’un examen coordimétrique

Savoir

e Les limites d’un examen coordimétrique
e Reconnaitre une hypoaction, une hyperaction musculaire
e Reconnaitre une hétérophorie, une paralysie du VI, du IV et du Ill

Savoir-faire
e Test de Hess-Weiss (forme libre)
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5. Anomalies congénitales de la papille
Pré requis
e Connaitre I’embryologie et I’anatomie du nerf optique avec sa vascularisation
e Connaitre les bases de I’imagerie (Echographie, TDM, IRM)
e Connaitre les bases genétiques des principales maladies hériditaires des neuropathies
optiques

Connaitre

Epidémiologie

Type de population atteinte

Sexe ratio

Incidence de la bilatéralité de I’atteinte

Incidence sur I’amblyopie

Mode de transmission

L’anatomopathologie

Reconnaitre une dysversion papillaire, des fibres a myéline, une hypoplasie papillaire,
une fossette colobomateuse, un morning glory syndrome, aplsie papillaire,
mégalopapille

e Anomalies générales associées et savoir les rechercher

Savoir

e Les signes fonctionnels

e Les éventuels signes campimétriques et leurs diagnostics différentiels

e Signes ophtalmoscopiques selon I’age, la papille et les éventuelles associations
d’atteintes rétino-choroidiennes

e Les complications possibles avec leurs retentissements visuels : les dépister et les
reconnaitre

e Les examens informatifs qui confirment le diagnostic et savoir les éléments
sémiologiques permettant d’éliminer les diagnostics différentiels

e Apprécier le degré d’amblyopie associé a I’anomalie congénitale

Savoir faire

e Le principe de fenestration des gaines du nerf optique
e Information a la famille sur le mode de transmission de I’anomalie : conseil génétique

6. Neuropathies optiques héréditaires

Connaitre
e Bases de la transmission génétique mendélienne et mitochondriale

Savoir

e Suspecter I’origine héréditaire d’une neuropathie optique
e Epidémiologie, génétique, diagnostic et évolution de la neuropathie optique de Leber
et de I’atrophie optique dominante
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Savoir-faire
e Interprétation d’un panel D-15 désaturé de Lanthony

7. Edeme papillaire sans baisse visuelle
Pré requis
e Anatomie et physiologie des nerfs optiques
e Modalités de production, de circulation et de résorption du liquide cérébro-spinal

Connaitre

e Connaitre la gradation de I’cedeme papillaire lié a une hypertension intracranienne

e Connaitre les principales causes d’hypertension intracranienne

e Connaitre les principales causes de faux cedeme papillaire et la notion de neuropathie
optique ischémique débutante

Savoir

e Savoir décrire les aspects d’cedéme papillaire lié a une hypertension intracranienne
e Savoir expliquer I’intérét des différents examens paracliniques explorant la papille et
le nerf optique dans le diagnostic d’cedéme papillaire

Savoir faire

e Savoir expliquer la démarche diagnostique a adopter devant une suspicion d’cedeme
papillaire

8. Hypertension intracranienne bénigne (pseudotumor
cerebri)

Connaitre

Les facteurs de risque d’HTIC bénigne

Les critéres diagnostiques de Dandy modifiés

Les principaux signes cliniques rencontrés

Les répercussions attendues sur le champ visuel

L’aspect du fond d’ceil et son évolution avec ou sans traitement

Savoir
e Rechercher les anomalies de I’imagerie cérébrale
e Connaitre les diagnostics différentiels a rechercher en fonction du terrain
e Connaitre les anomalies a rechercher au niveau du liquide cérébro-spinal
e Citer les principales affections et médications potentiellement associées a une

élévation de la pression du LCR
e Connaitre les principes du traitement médical et chirurgical ainsi que leurs indications

Savoir faire
e Savoir prescrire les éléments de surveillance d’une HTIC bénigne
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9. Neuropathie optique dans la cadre de la sclérose en
plaque (SEP)

Pré-requis

e Connaitre I’embryologie et I’anatomie du nerf optique avec sa vascularisation
e Connaitre la sémiologie campimétrique, selon I’atteinte sur le trajet des voies optiques
e Connaitre I’anatomie des voies visuelles conjuguées
e Connaitre les bases physiologiques des potentiels évoqués visuels
e Connaitre les bases de I’imagerie (IRM)
e Savoir examiner I’oculomotricité : ductions, versions, mouvements conjugués
e Savoir examiner les pupilles
Connaitre
e Epidémiologie et la définition de la sclérose en plaque
e Type de population atteinte, répartition géographique
e Prévalence et incidence
e Génétique
e Principales hypotheses physiopathologiques
Savoir

e Signes du début de la maladie et les signes fonctionnels

e Les signes cliniques : formes mono ou polysymptomatiques, les signes neuro-
ophtalmologiques, neuropathie optique inflammatoire, paralysie oculomotrice ou
internucléaire et les atteintes inflammatoires oculaires

e Les critéres diagnostiques (consensus 2001 )

Place des examens complémentaires dans les neuropathies optiques inflammatoires, et

les paralysies oculomotrices

L’IRM et ses critéres : signes spécifiques de la SEP

Les résultats de la ponction lombaire dans la SEP

Les facteurs pronostiques et le profil évolutif, histoire naturelle de la maladie

Les pieges du diagnostic différentiel : de la neuropathie optique inflammatoire, des

paralysies oculomotrices

e Lesrésultats des grandes études (ONTT)

Savoir faire

e Connaitre les avancées thérapeutiques

e Principe du traitement de la SEP : traitement des poussées et traitement de fond

e Savoir évaluer, en fonction du profil évolutif, du score EDSS, le rythme des visites de
controle
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10. Pathologies inflammatoires du nerf optique et de la
papille (en dehors de la SEP)

Connaitre

Les particularités cliniques des neuropathies optiques inflammatoires en dehors de la
SEP (mode d’installation et particularités séméiologiques, évolution et réponse au
traitement)
Les aspects particuliers de neurorétinite et de périneurite ainsi que leurs principales
étiologies
Les principales affections rétiniennes pouvant mimer le tableau de neuropathie optique
inflammatoire
Citer les principales causes de neuropathie optique inflammatoire (en dehors des
atteintes démyélinisantes primitives)

o Infections (syphilis, borréliose, cryptococcose)

o Inflammation de voisinage (sinusite, cellulite orbitaire)

0 Processus immunologique (vaccination, neuropathie auto-immune)

o Maladies systémiques (sarcoidose, lupus, maladie de Wegener)

Savoir

Interpréter les différentes présentations cliniques en fonction du niveau d’atteinte du
nerf optique et du mécanisme impliqué
Les moyens de confirmer le diagnostic et les bases de la prise en charge thérapeutique

Savoir faire

Organiser la prise en charge d’une neuropathie optique inflammatoire
Gerer une corticothérapie en bolus
Traiter les principales pathologies infectieuses a I’origine de neuropathie optique

11. Sténose et oblitération carotidienne
Pré-requis

La vascularisation cérébrale, des globes oculaires et des orbites

Les causes de sténose ou occlusion carotidienne (athérome, autres artériopathies et
compressions artérielles)

Connaitre

La symptomatologie d’une sténose carotidienne interne révélée souvent par une
symptomatologie oculaire, amaurose fugace

La relation entre le siége des lésions carotidiennes et la symptomatologie
correspondante

Les signes diagnostiques (écho doppler des troncs supra aortiques, angio TDM, angio
IRM, artériographie)

Savoir

Signes d’appel
Données de I’examen clinique : auscultation des axes carotidiens (souffle)
Les risques oculaire et extraoculaire d’une sténose carotidienne athéromateuse :



Chapitre 8 : Neuro-Ophtalmologie

Interpréter une imagerie carotidienne (angio-IRM, angio-TDM, artériographie,
EDTSA) et apprécier le degré de sténose (< ou > 70%)

Savoir faire

Principes du traitement médical et chirurgical

Dépistage et traitement des complications oculaires : syndrome d’ischémie oculaire
(GNV par rubéose irienne), PPC des néo vaisseaux rétiniens

Savoir demander un bilan neurovasculaire en urgence devant toute CMT, car il s’agit
d’un accident vasculaire aigu dans le territoire de I’artere carotide interne

Expliquer au patient les risques de déces « vasculaire »

12. Anisocorie
Pré-requis

L’embryologie et I’anatomie de I’iris, sa vascularisation et son innervation. Les deux
muscles iriens antagonistes et leurs innervations réciproques

Compréhension des troubles pupillaires par la connaissance de I’anatomie des voies
pupillaires : trajet des voies sympathique et parasympathique

L’anatomie des voies visuelles conjuguées, structures anatomiques impliquées dans le
réflexe accomodation-convergence

Les bases de I’imagerie (IRM), angiolRM

Neurotransmetteurs sympathique et parasympathique

Fonction pupillaire normale, taille selon I’age

Connaitre

Définition de I’anisocorie

Fréquence de I’anisocorie physiologique

Etude de la taille des pupilles, du jeu pupillaire, examens des pupilles obscurité et
lumiere, technique de I’examen, déterminer la pupille pathologique

e Savoir examiner un iris en biomicroscopie et savoir rechercher des signes associés
e Savoir rechercher un déficit pupillaire afférent relatif
e Les différents collyres utilisés pour etudier le jeu pupillaire
e Maédicaments systémiques modifiant la taille ou la réactivité pupillaire
Savoir

Savoir examiner I’oculomotricité : ductions, versions, mouvements oculaires
conjugues

Arbre décisionnel diagnostique devant une pupille pathologique en myosis
Différencier le syndrome de Claude Bernard Horner (CBH) congénital et acquis
Etiologies du syndrome de CBH

Examens a demander devant un syndrome de CBH

Importance du degré d’urgence diagnostique en fonction de certains éléments
sémiologiques

Arbre décisionnel diagnostique devant une pupille pathologique en mydriase

Pupille d’Adie, avec son test au collyre

Diagnostiquer une migraine accompagnée
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Savoir faire
e Urgence du Il douloureux : conduite a tenir

13. Dissection carotidienne et anévrysme carotidien
Pré-requis

e Connaitre I’anatomie des axes vasculaires carotidiens

Rapports anatomiques de la région carotidienne

Anatomie des voies sympathiques cervicales

Anatomie des nerfs oculomoteurs (motricité extrinséque et intrinséque)
Examens d’explorations des axes carotidiens

Connaitre

e Les deux grandes urgences : devant un CBH faisant évoquer une dissection de I’artere
carotide interne (ACI) et une paralysie du Ill faisant évoquer un anévrysme de la
terminaison de I’ACI au voisinage de la communicante postérieure

e Causes de dissection carotidienne (traumatisme cervical et anomalies de la paroi)

e Localisation des anévrysmes intracraniens avec leur fréquence respective

e Diagnostic par imagerie neurovasculaire

Savoir

e Signes cliniques (locaux et généraux) de la dissection carotidienne et de I’anévrysme
intracrénien

e Données de I’examen clinique : palpation (masse), auscultation cervicale (souffle)

e Interpréter les résultats des examens complémentaires

Savoir faire

e Principes thérapeutiques de la dissection carotidienne

e Principes thérapeutiques d’un anévrysme intracranien

e Organiser la prise en charge multidisciplinaire en urgence pour prise en charge
neurovasculaire et/ou neurochirurgicale

14. Anévrysmes intracraniens
Pré-requis
e Types de malformations vasculaires cérébrales
0 Anevrysme cérebral, le plus frequent
o0 MAYV (malformation artério-veineuse)
o Cavernome ou les télangiectasies
e Anatomopathologie des ces différentes malformations vasculaires
e Associations systémiques a rechercher éventuellement

Connaitre
e Epidémiologie
e Etiologie et physiopathologie
e Localisation des anévrysmes intracraniens avec leur fréquence respective
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e Diagnosticde I’hémorragie et de I’anévrysme (artériographie, angioscanner,
angiolRM)

Savoir

e Signes d’appel
e Données de I’examen clinique ; signes de localisation au cours des hémorragies
méningees
e Consequences de la rupture anévrysmale :
0 Hémorragie sous-arachnoidienne
0 Hématome intra-parenchymateux
o0 Manifestations ophtalmologiques liées aux anévrysmes intracraniens :
e Consécutives a une rupture :
o0 Aitteinte directe du Ill
o Fistule carotido-caverneuse
0 Syndrome de Terson
e Consécutives a une compression (anévrysmes géants) :
o Compression chiasmatique
o0 Compression des nerfs oculomoteurs
0 Compression du tronc cérébral
e Evolution, pronostic et complications a distance des anévrysmes rompus (HTIC, HPN,
récidive)
e Interpréter une imagerie cérébrale (TDM, IRM, angio-IRM, angio-TDM,
artériographie)

Savoir faire

e Principes du traitement de I’anévrysme

e Principe du traitement des anévrysmes géants

e Savoir les conditions pour demander une DVE (dérivation ventriculaire externe) en
urgence devant toute hydrocéphalie aigue

15. Syndromes chiasmatiques
Pré-requis
e Anatomie et physiologie du chiasma optique
e Systématisation des trajets axonaux dans le chiasma

Connaitre

e Les différentes anomalies du champ visuel en fonction de la localisation de I’atteinte
chiasmatique

e Les manifestations cliniques neuro-opthalmologiques et endocriniennes des tumeurs
hypophysaires

e Le tableau d’apoplexie hypophysaire

Savoir

e Les principales causes de compression ou d’infiltration chiasmatique
e Les modalités d’exploration et les principes de prise en charge des adénomes
hypophysaires, des méningiomes de la selle turcique et des craniopharyngiomes

10
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o Citer les principales causes d’atteintes chiasmatiques non compressives (vasculaires,
infectieuses, inflammatoires)
e Les principales causes de déficits bitemporaux du champ visuel non chiasmatiques

Savoir faire
e Prendre en charge en urgence un syndrome chiasmatique avec HTIC

16. Atteintes des voies optiques rétrochiasmatiques —
cécité corticale
Pré-requis

e Anatomie et physiologie des voies optiques rétrochiasmatiques

Connaitre

e Les manifestations neuro-ophtalmologiques et les différentes anomalies du champ
visuel au cours des atteintes du tractus optique, du corps géniculé latéral, des
radiations optiques et du (des) lobe(s) occipital (aux)

e Les principaux types d’atteintes vasculaires atteignant les voies optiques
rétrochiasmatiques et savoir citer les étiologies les plus fréquentes pour chacun d’entre
eux

e Les principaux types de tumeurs touchant les voies optiques rétrochiasmatiques

e La définition de la cécité cérébrale et ses niveaux de gravité

e La définition de la cécité corticale et savoir énumérer ses particularités cliniques

Savoir

e Prescrire les examens nécessaires au diagnostic et connaitre les principales causes de
cécite corticale
e Interpréter les déficits campimétriques permettant de localiser la Iésion

Savoir faire
e Prendre en charge en urgence un syndrome chiasmatique avec HTIC

17. Neuropathies optiques toxiques

Connaitre

e Les manifestations cliniques habituelles des neuropathies optiques toxiques et
carentielles

e Les principales classes thérapeutiques, les toxiques ou les carences impliqués dans les
neuropathies optiques toxiques

e Les manifestations neurologiques et sensorielles associées aux neuropathies optiques
toxiques ou carentielles

Savoir

o Citer les principales causes de neuropathies optiques toxiques et carentielles
e Prescrire les explorations fonctionnelles visuelles appropriées et décrire les principaux
résultats attendus au cours des neuropathies optiques toxiques ou carentielles

11
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Expliquer la démarche diagnostique
Interpréter les examens paracliniques non ophtalmologiques devant une neuropathie
optique toxique ou carentielle

Savoir faire

Proposer une prise en charge thérapeutique et des modalités de surveillance en
fonction de la cause de la neuropathie

Exposer I’évolution habituelle des neuropathies optiques toxiques ou carentielles en
I’absence de traitement ou apres observance d’un traitement adapté
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