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D’aprés trois malades présentés a notre Clinique Ophtalmolo-
gique de 1’Universités nous avons pu faire des observations

qui nous ont parues intéressantes et utiles a étre rapportées.

Maladie rare; n’ayant donné lieu qu’a une soixantaine de publi-
cations mondiales; curieuse par son évolution, et mystérieuse d’ori-
_gine, cette étrange affection débute en plein age adulte; elle est
toujours unilatérale. ;

Les symptomes subjectifs sont insignifiants: mais les signes objec—-
_tifs commencent par une déformation de la pupille; une atrophie prog-
_ ressive de Viris, ‘puis> des trous se forment par une disparition du

_ tissu irien et ’hypertension du globe oculaire Les traitements médicaux

et fistulisants ne peuvent empécher 1’évolution de cette maladie.

OBSERVATION. I

Mme Esmath Tahéri> 38 ans) de Bouroudjird, troisiéme enfant
d’une fraternité de six. Les fréres et les sceurs sont absolument dé-
pourvus de toutes les affections oculaires; et les parents; non consan-

uins» sont normaux. Notre malade a une santé robuste et ne présente

#) Travail de la Clinique Ophtalmologique de la Faculté de Médecine de
Téheran, ‘ ‘

Professeur d’Ophtalmologie 4 la Faculté de Médecine de Téheran,

(2) Professeur agrégé d’Ophtalmologie 4 la Faculté de Médecine de Téheran.
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_aigu du méme ceily malgré les traitements qu’elle subissait (Pilocarpine

_ 1130, toutes les 2h 5 Diamox, 4 comprimés par jour: et des gouttes Ce
Cortone:r 4 fois par jour). ‘

aucune tare ou malformation apparente 5 le géne cculaire a débutés il
y a déja 15 mois. Aucun {raumatisme dans ses antécédents. Elle est
entrée dans notre service le 4 Mars 1956 pour une baisse de 'acuité
visuelle de 1’'ceil droit, une 1égére photophohle et rougeur; cette

diminution de la vision était progressive. Dans son villages ell€ - avait

T.0.= 50 Sch.
" La vision est tombée a la perception lumineuse; Nous avons été
forcés de faire une opération d’ Elliot urgente. Mais, les douleurs; pho-

consulté un médecin qui» ayant remarqué qu’il s’agissait d’une maladie ,
_tophobie; baisse de la vision; s’ augmentent _de jour en jour; malgré

curieuses 1’a envoyée a notre servxce
’opération et les traitement médicaux par Diamox> Pilocarpine; Cortone

Pour n’y plus revenir» disons tout de suite que 1'wil gauche est
et galactothérapie.

absolument normal; et que liris attentivement  examiné avec une
Le 18 Mai» nous avons été forcés de faire une seconde opéiatiOn

fistulisante. La photophobie et la douleur diminuérent, et le 22
_Juillet, la malade quitie  notre service:

lampe a fente ne présente aucun trouble. L’affection est déja stricte-

ment unilatérale :
? . , «
L'ceil était calme mais sang

v=1
aucune vision. L’ceil gauche était encore tout a fait normal ;
L’ceil droit: V=120 o : Nous pensons qu ’il s’agit d’un cas typique d’ atrOphxe essentxelle
T.0.= 28 Seh, ' et progresglve de Viris.

P :
Champ visuel légérement rétréci du coté nasal. Les paupiéres -
sont normales» pas de trachome. 11 existe un léger cercle péricornéen 3 OBSERVATION II i

a 3b, une légére desquamatxon sur la cornée qui prend facilement la Mr. H. M.s dgé ‘ il
.H. M.» agé de 50 ans> né a2 Kerman dans une fami i
mille de trois

€( )", e‘ll 7 la e]l l | e la Cornee € nO a IeSte de la Corllee’ enf alltS 2 l p
d St T le et 16 - es deux autreS ne Ieselltel]t aucune : affectloll Oculalre

‘]a ])arent descemet, lntact7 SanS preCIPItea : ‘ i y
€ . S pal‘ents COnSanglllnS (cOuSinS m : .“ Hl“]' Sy -I I a ans I a
t abse]“:e de (1811‘1165 " lSlb - Ile : D gel‘ al S) SOnf. i t 1 0
ns B > .

mére était aveugle d’un ceil; et» d’apréssa famille; souffrait souvent de
la‘céphalée. Notre malade aune santé robuste, il est a la téte d’une
:"f&'amxlle de 10 enfants: 7 filles et 3 garcons; tous bien portants, Il n’y

les ; aucune -vascularisation de la cornée; mais au niveau de l’urxsa existe
une singuliére anomalie : la pupxlle ovalaire avec deportatlon vers le
coté nasal; pas de réflexe pupillaire ; Viris est apparamment depxgmente

et atmphxque, ‘et on remarque six trous réguliers tnangulaxres, a base el T
_arien dans ses antécédents héréditaires, familiaux et personnels,: sauf

penpherxque et au sommet radié. Vers le centre de l’iris; entre la vrale ; . e
le paludisme a ’age de 35 ans.

pupille et 1 ‘orifice anormals il y a une mince portion correSpOndante A 25 S .
ans; notre malade a remarqué qu’il avait une anomalie &

L ] 3 A ;
il gapche évoluant progressivement, mais, la vision étant normale; il

ne préta aucune attention jusqu’a ’dge de 36 ans; oit il commenca i

a la partie sphinctérienne (Planche I, Fig. 1 ). Aucune vascularisation
anormale de iris. On voit trés bien le fond, de Vceil a travers les trous.
Le crlstallm et le mlheu sont tout & fait transparents La papxlle est

OUffl.'ll‘ SOuV ent de la cep]lalee et d une dll"lllut‘loll de 1 acu t V
1te lsuelle,

1 consulta alors un médecin ; celui-ci fit le diagnostic du glaucome ;

mais; les traitements médicaux et chirurgicaux n’ont donné aucun
ésultat. |

arteres: rétrécies. Tous les examens blologxques se sont reveles normaux
les réactions sérologiques de la syphilis sont negatwes, ety enfins la
radiographie des poumons et de la colonne vertébrale est normale. 8
jours plus tards ¢ ‘est-a-dire le 12 Mars; a la suite de tous ces examens

biologiques et chimiques: notre malade a eu une crise du glaucome

o Le 5 Jgin 1956 il est entré dans notre service afin de se livrer a
1 examen complet de 1'ceil. Pour nepas y revenir, disons tout de suite
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st tout & fait normal:

A 1
T.0. =18 Sch.5

que Veeil droit e

I

v =0 ’(z.éro)
T.0. == 45 Sch.

V’ceil gauche:

Le fond d’eeil est inéclairables la paupiére; normale pas de
née est légerement diminuée. A 6h de

trachome 5 la sensibilité de la cor
let lereste est transparent

la cornées il y a un leucome superficie

descemet, intact.
De.9b & 11h de V'iris) on apergoit wn trow
e restants une atrophie irréguliérer et plusieurs petits
trous (Planche I, Fig. 2). Tous les examens biologiques se sont révéles
tions sérologiques de la syphilis. sont négatives ainsi
mons. Nous pensons donc qu’il sagit d’un
tielle et progressive de Viris» mais le
a-dive 25 ans aprés le début de

disparition compléte

de Viris» ety sur 1

normaux. Les réac

ue la radiographie des pou
cas  typique d’atrophie essen
malade nous a consulté trop tard> c’est-

sa maladie.

OBSERVATION 111

Mlle R, H.»22 ans)née a Hamad
ien portants. Elle ne pré
les parents ont remar
pésentait une hétérachro=-

an, fille unigue. Les parents
non: consanguing sont b sente aucune malforma-
tion apparente. A Vage de 15 ans» qué qu’elle
je & Veeil droit: Viris: p
il était normales. ils.n’ont
56. A Vexamen:

avait une anomal
miej mais) puisque la vision: de Vee pas consulteé

un médecin. La malade nous a consulté le 28 Mai 19

I’eeil gauche est tout a fait normal :
V=
T.0, = 18 8Sech. >

V=213

Vil droit:
T.0:—18 Sch:

ormal. Pas de sig_nessabjpctifs; gauf une légére pho-

Champ visuel n
iere est normales pas de-trachome> léger

tophobie-a lceil droit. La paup
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cercle péricornéen. La cornée est transparente; avee la biomicros-
_copies on ne voit aucune vascularisation ni infiltration; descemet,
_intact. La pupille est en légére. mydriase> sensiblement. ovalaire avec
_une déportation vers le coté nasal. Réflexe pupillaire> normal. De 12h
2 9h de Vjris) il y a une hétérochromie trés maanéé (d’une cpuleui
 bleuatre); effacement du dessin et du trabécule irien; avec une atrophie
plus ou moins marquée du stroma (PlancheV I,-Fig. 3). A 2 endroits (a
2h.1/2 et 3h), Viris est complétement atrophique 5 on apercoit 2 trous
d’un diamétre de 2mm; A travers lesquels nous pouvons trés bien voir
le fond de Vceils qui est tout & fait normal. Le cristallin et le milieu
sont transparents. : \

‘ Tous les examens biologiques se sont révélés normaux. Les réac-
_tions sérologiques de la syphilis sont négatives. Notre malade étant
obligée de retourner 8 Hamadan, nous n’avons pu faire la radiographie
des poumons et de la colonne vertébrale.

Cette observation était trés instructive pour 1’étiologie de la mala-
f,k’die, en observant que ’atrophie progressive de 1’iris est accompagnée
~de 1’hétérochromie. En effets d’aprés les conclusions de Begué?2 et de
V:kJ . Bonnefous?2: de nombreux auteurs ont cherché a élucider 1’étiologie
et la pathogénie de cetie atrophie dite essentielle, Kreiker pense & une
_reprise du facteur derésorption de la membrane pupillaire; mais, on
comprend mal, pourquoi ce processus reprend chez 1’adulte, et aussi
_pourquoi reste-t-il limité & un seul c6té. Loewenstein, Foster et Sledge
soutiennent ’hypothése d’un lyzozyme de ’humeur aqueuse agissant
sur Diris a travers les défauts de sa barriére épithéliale; et qui aurait
_une action élective sur les fibres de la zone du dilatateur. De Sch-
weinitz16 attribue 1’atrophie a une dégénérescence cellulaire prématurée.
4 laquelle il donne le nom: d’abiolrophique; Il croit qu’il pourrait s’agir
_aussi de troubles neurotrophiques.

Pour Von Grosz6, il s’agirait d’un processus hérédodégénératif
'une faiblesse irienne & caractére neurogénique. Les synéchies antéri-
ures seraient non inf lammatoires,mais congénitales. Celles-ci améneraient
irig & une atrophie lente et & un glaucome secondaire par le trouble
e 1’écoulement de 1'humeur aqueuse qui augmenterait; pour sa paft

9 . 7 . . il .
trophie créant ainsi un cercle vicieux.
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Comme le fait remarquer Ruby, Vunilatéralité stricte élimine une ATROPHIE ESSENTIELLE DE L’IRIS
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étiologie infectieuse endogéne.
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dires de Bégué et de Bonnefous?.

4 g RESUME

Les auteurs rapportent les observations de {rois malades atteints
d’atrophie essentielle et unilatérale de 1’iris.
Deux de ces malades sont atteints du glaucome qui n’a pas cédeé

a la fistulisation. Le troisiéme présente une hétérochromie de Viris du

méme coté que Vaffection.
Tls rappellent dlfferentes pathogénies de cette manifestation prog-
resswe et atrophique de Viris et admettent plutot la pathogénie

sympath;que en la rapprochant du syndrome de Fuchs

SUMMARY

The authors describe case history of three patlents who had a
e—-s;de progresswe atrophy of the iris, Two of these’ cases became
Jater a glaucoma which could not be treated even surglcally The
thu‘d patxent had a beteroebromla of the same side. ‘

The authors dxscuss the dlfferent theorles for the pathogenes;s

of the primary. progr: cssive atrophy of the iris but believe that. sympa-

thetic theory which is nearer to Fuchs’ syndrom is more acceptable..




