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Choroidérémie et Atrophia Gyrata*
par
Prof. G. CHAMS'
¢t Prof. G. SADOUGHI?

L’atrophia gyrata est une affection trés rare dont nous n’avons
—trouvé que deux cas pendant ces 25 derniéres années.

Voici nos observations :

@) N...» agé de 7 ans, est né a Téheran dans une famille ou il ya
une consangumlte tres marquee Les parents consangums ( _cousing
germams) sont normaux. La mére a eu un avortement de six moix et a
déja deux enfants: une petlte fllle bien portante et depourvue de toutes
les affectxons oculaires’; un petnt gargon un peu chet:f; mais sans
aucune maladie ; rien 351gnaler dans ses antecedents Elle avait re-
marqué qu’ a 1’age de 3 ans son fils ne pouvait bien voir les objets
pendant la nuit; il avait donc une héméralopie. Les parents ont

consulté plusieurs médecins sans aucun résultat. Le 15 Juin 1956, le

malade est entré dans notre service, .

€ ) Travad de Ia Clmlque Ophcalmologlque de la Faculte de Medecme de
Téheran. :
(1) Professeur d’Ophtalmologie 4 Ia Faculté de Médecine de Téheran.

(2) Professeur agrégé d’Ophtalmologie 2 la Faculté de Médecine de Téheran.
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éparés les uns des autres par 1’accumulation des pig-
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@

’eeil gauche.

why LT b
eux cas trés typiques d’atrophia gyrata; rapportés par
en 1925 a la Société Francaise d ophtalmologie. . .
rémie; décrite pour la premiére fois par Mauthner?
ses au point de vue ophtalmologique, par 1’absence
lans la région maculaire. Esterman (1947) en reléve
édeil (1937) donne une bonne revue générale et en
osologique. Cette maladie est bilatérale; mais sou-
et méme héréditaire. En dehors des lésions caracté-
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la choroidérémie : 1’absence de choroide n’est plus
sen ilots circonscrits, séparés par des restes de choroi-
x par des prolongements. Pour Lyle5 (1945), cette
‘ditaire et s’accompagne d’héméralopie. Mc Culoch
ux variétés de choroidérémie : la bénigne: qui frappe
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les femmes font passer a leur fils la forme maligne.,
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ou moins grands; séparésles uns des autres par Vaccumulation des pig-
ments (Planche II1, Fig. et 2). On apergoit, par endroitss des zones
intactes de la choroide et de la rétine. Ces alteratlons sont beaucoup
plus marquees a loexl gauche : : SRR :
#¥g

Voila donc deux cas trés typiques d’atrophia gyrata, rapportés par
Jayle et Ourgand en 1925 4 la Société Francaise d ophtalmologie.

La choroidérémie, décrite pour la premiére fois par Mauthner?
(1872) se caractérise, au point de vue ophtalmologique, par 1’absence
de choroide, sauf dans la région maculaire. Esterman (1947)en reléve
31 cas publiés. Bedell (1937) donne une bonne revue générale et en
discute le cadre nosologique. Cette maladie est bilatérale; mais sou-
vent congénitale et méme héréditaire. En dehors des lésions caracté-
\ristiqiies du fond d’ ceils les sujets ont une vision: centrale peu

'touchee ’ mans le champ v15uel dement trés retrecx Ils accusent egale—

ment une hemeralople

n atrophm gylata, decute par Fuch52 (1896)7 est une affectmn
qui se rapproche de la choroidérémie : 1’absence de choroide n’est plus
ici généraliséer mais en ilots circonscrits; séparés par des restes de choroi-
des et unis entre eux par des prolongements. Pour Lyle5 (1945), cette
affection est /hiéréditaire et s’accompagne d’héméralopie. Mc Culoch

(1948) propose deux variétés de choroidérémie : la bénigne> qui frappe
les femmes: et la fﬁal’igne, q‘ﬁik frappe les hommes. ‘ :

La premiékrke (femme:s) n’aboutit pas a l’atrophie de lék"chvorofde{
et les malades ne présentent pas de phenOmenes subjectifs ; elle se
actérise par une distribution anormale du ngmemf, sans alteratlon“
‘la vision centrale ou périphérique. ‘ ”
La forme maligne (hommes) est du cadre classxque de chormdere—

ie. La transmission de cette forme serait du type recess1f 5 mais les

mmes transmettent directement a leurs dgscendants ;kfemm‘ms_la

rme bénigne; et les femmes font passer’ a leur fils la forme maligne.,
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. RESUME

. Les auteurs rappportent les observations rares et intéressantes
de deux malades atteints d’atrophia gyrata; ils pensent a une affection
bilatérale> congénitale et méme héréditaire au caractére récessif, qui
respecte souvent, comme la rétinite pigmentaire,. le pole postérieur
et touche plutot la périphérie de larétine En dehors des lésions ca-
ractéristiques du fond d’ceils elle se manifeste par héméralopie et rét-
récissement du champ visuel. |

Ils rapprochent cette affection de 1’atrophia gyrata; décrite par

Fuchs, et lui attribuent deux formes> 1’une bénigne et 'autre maligne.

SUMMARY

The authors describe two mterestmg and seldom cases of atrophla

gyrata, and believe it to be a congenital hereditary disease with a
recessive character. Like retinitis pigmentosa, it dces not affect the

central posterior parts of the retina but the lesions are around the peri-
phery. The visual fields are narrowed: They discuss,‘thse similarity
of this disease with atrophia gyrata described by Fuchs and divide the

disease in a malignant formand a benign form.
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Manifestations Oculaires de la Lépre”
par k
Prof. G. CHAMS!

¢t Prof. G. SADOUGH 2

- ‘La lepre est une maladie generale et mfectleuse: qui existe

dans le monde entier; plus répandue en Asie qu ’en Europe.
Elle a une évolution trés lente et présente des signes caractenstxques

qui permettent un diagnostic tres rapide. Cette affection se localise
souvent dans V’appareil visuel et le globe oculaire; et y provoque les

lésions que nous allons décrire. .
Pendant ces 25 derniéres années» nous avons trouvé plus de 50

cas de 1épre oculaire dans ses différents stades, qui avaient des manifes-
tations plus ou moins semblables; et dont nous citons; ici, quelques

cas parmi les plus intéressants :

OBSERVATIONS I

Mr. A. A.» 40 ans» d’un facies lépreux typiques se présente pour
un larmoiement et une légére haisse de la  vision du coté drojt, Ilest

atteint d’une alopécie sourciliére, et a perdu une partie irréguliére de
ses cilsy accompagnée d’une blépharite bilatérale. Ses conjonctives
bulbaires sont trés congestionnées. La cornée de 1’ceil gauche est moins
transparente que celle du coté droit et présente une opacité intersti-

(%) Travail de la'Clinique ()phtalmologicjue{de la Faculté de Médecine de

Téheran, -
(1) Professeur d’ Ophtalmologxe ala Faculte de Medecme de Teheran

(2) Professcur agrégé d’ OphtalmologLe ala Faculte de Medecme de Teheran




