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EDITORIAL/EDITORIAL @

B. Ralph Chou, MSc, OD, FAAO
Editor-in-Chief/Rédacteur en chef

egardless of where or how you practise optometry, one of the ways patients measure how successfully you

manage their visual health is how well they see. Visual acuity, as our patients understand the term, affects

ow they get a driver’s license, qualify for a job and generally enjoy quality of life, among other things. Text-

books tell us a lot about the psychophysics behind the design of visual acuity charts, including the choice of letters

or other targets, sequencing their size and contrast levels, determining difficulty level and how administering the

visual acuity test can affect its results. Over the years there have been many attempts to improve the Snellen chart,

some more successful than others. In this issue, Jonathan Shapiro presents a new visual acuity test and suggests a
different way to administer it.

Over the past several years, we have made gradual changes to the Canadian Journal of Optometry with the goal
of qualifying it for inclusion in the scientific journal abstracting services. With this issue we have taken yet another
step along this path by increasing the number of peer-reviewed articles to 6 per issue.

The editorial team is grateful to the many contributors who have submitted manuscripts to our webpage, and
to our volunteer reviewers who have been diligent in providing helpful comments to the authors. This issue is the
product of many hours of work by authors, reviewers, editors and the production team at our publisher. The Edito-
rial Board and editors hope you will find the expanded content interesting and thought provoking. e

eu importe ou et comment vous pratiquez Poptométrie, les patientes et les patients mesurent la réussite de la

gestion de leur santé visuelle a la facon dont ils voient. L’acuité visuelle, telle que nos patientes et nos patients

la comprennent, a une incidence notamment sur 'obtention d’un permis de conduire, leur admissibilité a un
emploi et leur qualité de vie en général. Les manuels nous en apprennent beaucoup sur la psychophysique qui sous-
tend la conception des graphiques d’acuité visuelle, y compris le choix des lettres ou d’autres cibles, le séquencage
de Ia taille et des niveaux de contraste, la détermination du niveau de difficulté et 'incidence de 'administration
du test d’acuité visuelle sur ses résultats. De nombreuses tentatives ont eu lieu au cours des dernieres années pour
améliorer le tableau de Snellen, certaines plus réussies que d’autres. Jonathan Shapiro présente dans ce numéro un
nouveau test d’acuité visuelle et propose une fagon différente de 'administrer.

Au cours des derniéres années, nous avons apporté des changements graduels a la Revue canadienne d’optométrie
dans le but de la rendre admissible a I'inclusion dans les services de résumés de revues scientifiques. Grace a ce nu-
méro, nous avons fait un pas de plus dans cette direction en augmentant le nombre d’articles évalués par les pairs a six.

L’équipe de rédaction remercie les nombreuses personnes qui ont soumis des manuscrits par entremise de notre
page Web, ainsi que les nombreuses personnes responsables de I’'examen ayant fourni des commentaires utiles aux
auteurs. Ce numéro est le fruit de nombreuses heures de travail des auteurs, des réviseurs, des rédacteurs et de
I’équipe de production de notre éditeur. Le comité de rédaction et les personnes ceuvrant de concert esperent que
vous trouverez le contenu élargi intéressant et stimulant. @
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ABSTRACT

Patients who suffer from migraine headaches frequently visit an optom-
etrist’s office with a chief complaint of headache or visual aura symptoms.
It is less well known that migraine patients can experience a transient loss
of their visual field prior to or during a migraine attack. These visual field
losses are measurable with optometric visual field testing, and have been
reported to manifest as various types of defects. An important component
of visual field loss with a strictly migrainous etiology is the complete revers-
ibility of the loss.

A 53-year-old female patient presented to an optometrist’s office with a
chief complaint of acute migraine. Visual field testing revealed a unilat-
eral nasal hemianopia. The patient was sent for an urgent CT scan to rule
out an intracranial pathology such as aneurysm, malignancy, or ischemic
event. All imaging was negative, and visual field testing after resolution of
the migraine episode was essentially clear in both eyes. This case report
introduces the current theories regarding the pathophysiology of migraine
headache components, and explains why it is important for optometrists
to understand them. It also emphasizes the critical role that optometrists
can play in the management of patients suffering from migraines.

KEY WORDS:
migraine headache, visual fields, aura, scotoma, ischemia

INTRODUCTION

Migraines are a highly prevalent form of primary headache, affecting an
estimated 15% of the general population.'? They disproportionately affect
females at a ratio of 3:1.2 Migraines can be differentiated from common ten-
sion-type headaches through a thorough investigation of associated symp-
toms. Migraine headaches will often worsen with routine physical activity
and be accompanied by nausea and/or moderate to severe photophobia and
phonophobia.!

Migraines can present in two major forms: with and without an aura. Aura
is defined as symptoms of repeated perceptible attacks of the central ner-
vous system that are fully reversible.! Visual aura, the most common form
of aura, can include positive visual disturbances such as the perception of
zigzag lines in the bilateral temporal vision or negative visual disturbances
in the form of scotomas.! These aura symptoms are often prodromal and
precede the onset of a migraine. It is currently being debated whether the
visual field loss that can occur during migraines should be classified as vi-
sual aura, or whether it should be its own separate entity due to a suspected
difference in pathophysiology between the two.® In either case, these vi-
sual disturbances, positive or negative, often lead a migraine patient to an
optometrist’s chair.

REVUE CANADIENNE D’OPTOMETRIE VOL. 85 NO. 1
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Reported visual field defects from migraines have been extensively documented and include nasal steps, arcu-
ate defects, altitudinal defects, constricted fields, homonymous defects, and total field loss.***¢ It is important
for optometrists to conduct a thorough investigation of all visual field loss to ensure no underlying pathology, as
migrainous visual field loss can closely mimic symptoms of other, more concerning, conditions.”® Furthermore,
closer follow-up management of patients with migrainous visual field loss is indicated, as migraine recurrence
can actually increase the risk of concerning complications including retinal artery occlusions, cerebral infarc-
tions, and glaucoma.”" This paper reports a case where a unilateral nasal hemianopia visual field defect in a
middle-aged female, almost perfectly respecting the vertical midline, was completely reversible and existed with
no underlying pathological cause; it was eventually diagnosed as a migrainous etiology. The role optometrists
play in the management of patients who regularly suffer from migraine episodes is also discussed.

CASE REPORT

A 53-year-old female patient presented with chief concerns of a severe constant headache, moderate to severe
photophobia and phonophobia, and a sore neck, with an onset of one month previously and persistently worsen-
ing. The headache pain was reported to be throbbing and located behind her eyes. The patient reported no visual
disturbances apart from photophobia. The patient reported mild symptom relief with hair pulling. This was the
patient’s fourth presentation to the clinic for these concerns, and during the previous three examinations, no
ocular cause had been found for the reported symptoms. A case history revealed a self-reported history of iritis,
but no signs of ocular inflammation had been present in any of the previous examinations. The patient had been
counselled at all previous appointments to return to the clinic or go to the emergency room should her symptoms
change or worsen. The patient’s current medications were quetiapine fumarate, sertraline HCI, amoxicillin tri-
hydrate, and an inhaler. There was no reported history of previous ocular trauma, and no pertinent underlying
medical conditions such as hypertension or diabetes were known.

Entering unaided visual acuities were 20/300 (6/90) in the right eye (OD) and 20/30 (6/9) in the left eye (OS). For
comparison, at the initial visit, visual acuities had been 20/300 (6/90) OD and 20/60 (6/18) OS, and pinhole visual
acuities had been 20/40 (6/12) OD and 20/25- (6/7.5) OS. Auto-refraction results at the exam in discussion were
+0.25/-5.75x006 OD and -0.25/-2.00x170 OS. Cover test revealed orthophoric ocular alignment. Extraocular motili-
ties could not be assessed as the patient reported extreme dizziness with eye movement. Pupils were equally round
and reactive to light, and no RAPD was present. No ptosis or lid retraction was present. Intraocular pressures were
18 mmHg OD and 16 mmHg OS by iCare tonometry. Slit lamp examination was difficult due to the patient’s extreme
photophobia, but revealed deep and quiet anterior chambers OU and anterior chamber angles open by Van Herick
assessment OU. Fundus examination revealed healthy optic nerve heads OU with no presenting edema.

Humphrey visual field testing by a 30-2 SITA Fast method was remarkable for a unilateral right nasal hemianopia
with acceptable reliability (Figure 1). The patient was tentatively diagnosed with a suspected neurological abnor-
mality of unknown origin resulting in this visual field defect. Differentials of the neurological abnormality included
an aneurysm, neoplasm, or ischemic event affecting the right temporal fibres of the optic chiasm. The patient was
sent to the local emergency department for a same-day urgent CT scan of the head and orbits to rule out intracra-
nial pathology. The CT scan revealed no acute pathology. The patient was given metoclopramide, a fluid bolus, and
acetaminophen for the migraine symptoms.

The patient returned two weeks later for a full eye examination. Case history revealed that symptoms were much
improved. Best corrected visual acuities were 20/25+ (6/7.5+) OD and 20/20 (6/6) OS. The pupils, intraocular pres-
sures, anterior segment ocular health, and posterior segment ocular health were all within normal limits. Repeat
visual field testing with acceptable reliability was essentially clear OU (Figure 2). The patient was diagnosed with a
transient visual field defect of migrainous etiology, and no further follow-up was conducted.

DISCUSSION

Patients experiencing migraines may frequently present at an optometrist’s clinic to seek relief from the visual
symptoms that can accompany a migraine. The most common type of aura, or reversible central nervous system
symptoms that precede a migraine, is visual aura.'*? Visual auras start in the central visual field and extend periph-
erally, almost always respecting the vertical midline and existing symmetrically in both eyes.? These aura symptoms
typically last between 5 and 30 minutes before vision is restored.? Positive visual disturbances have a zigzag or ser-
rated appearance scintillating at the edge of the aura, and can appear either in colour or black and white.? Visual
aura can also present as negative visual disturbances, or scotomas, that appear in a similar fashion as the positive
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visual aura.’ These negative aura symptoms are separate from the transient visual loss that can occur during a mi-
graine attack and can cause measurable visual field defects, which may be described as either a graying of vision or
a complete loss of vision in a portion of the visual field.?* While the pathophysiologies of the three components of a
migraine (the headache itself, the preceding visual aura, and the concurrent visual field loss) are still being debated,
current theories suggest that they each have a different mechanism, all of which are important to understand for the
optometric management of patients with migraines.

Different theories have been proposed to explain the pathogenesis of migraine headaches. It is currently accepted
that trigeminovascular neurons, whose afferent fibres innervate the meninges and its vessels, are activated first.?
The mechanisms of this activation are debatable; some reports conjecture a peripheral activation from structures
such as extracranial arteries, some claim that there is a dysfunction in the brainstem neurons, and others theorize
that “migraine triggers” play a role in this activation.?**'® These migraine triggers include anxiety, stress, fatigue,
dehydration, certain odors, certain foods, alcohol, smoking, glare, certain neck movements, and certain phases of
a patient’s menstrual cycle.” It is now argued that these triggers are self-proclaimed and exist only as an artifact of
recall bias, as studies that sought to induce migraines in patients using their self-perceived triggers revealed a low
success rate.>'>® Through whichever means activation occurs, vasoactive peptides are released once these neurons
are activated, and this induces local inflammatory responses.? Second-order neurons in the brainstem and third-
order neurons in the thalamus are activated, and finally nociceptive impulses travel to the somatosensory and corti-
cal areas that are involved in pain perception.?

The pathogenesis of visual aura in a migraine is thought to occur through a different mechanism than the headache
itself. This is evidenced in neuroimaging of patients who experience migraine with aura, which demonstrates cer-
tain hemodynamic changes that are not present in patients who experience migraine without aura?. The current
theory regarding the physiology of migrainous visual aura is that it arises through “cortical spreading depression”
(CSD), a wave of mechanical or chemical neuron depolarization that self-propagates slowly across the cerebral cor-
tex, producing hyperexcitation followed by suppression and resulting in cerebral hypoperfusion.?® This is further
supported by the fact that the cortical regions that are suspected to be involved in migraine aura, particularly the
motion-detecting dorsal stream and the line orientation selective primary visual cortex, correspond with the hypo-
perfusion and CSD seen in fMRI studies in animal models.?

The reversible, transient visual field defects that present in some migraine patients also have a debated etiology.
Older hypotheses theorized a pathophysiology similar to that of visual aura, where changes in cerebral perfusion
and neuron depolarization played a major role.® However, the minority of case presentations of migrainous visual
field loss are consistent with a cerebral locus, as few are homonymous or bitemporal.® Unilateral visual field deficits
are more commonly reported, suggesting a pre-cerebral locus as the underlying etiology of field loss.® It has been
suggested that subtle vascular anomalies in the pre-cortical peripheral vasculature may be present in these patients,
leading to episodes of mild transient ocular ischemia and loss of the visual field.®

A few important points and differentials should be discussed in terms of defining the present patient’s case. Because
migraine aura is thought to have a cortical locus that would result in bilateral visual disturbances, migraine visual
field loss is believed to have a pre-cerebral locus that could result in unilateral visual effects. Thus, the solely mon-
ocular visual field defect in the present case is not thought to be a result of migraine aura, but rather a result of a
temporary migrainous infarct of the peripheral vasculature.®

Another differential diagnosis would be a so-called “retinal migraine”. While the term retinal migraine is com-
monly used by optometrists interchangeably with the term visual aura, these are two very different conditions. Reti-
nal migraines are repeated attacks of fully reversible visual disturbances occurring monocularly during a migraine
headache, and are very rare.! Other causes of monocular visual disturbances and transient vision loss should be
thoroughly investigated prior to making a diagnosis of retinal migraine.! While the disturbances in retinal migraine
can include positive scintillations or negative scotomas, the patient in this case was not aware of any visual distur-
bances and the visual field loss was only made evident after Humphrey Visual Field testing; because of this and the
fact that her field defect was vertical, we concluded that the visual field loss was a result of her migraine rather than
an episode of retinal migraine. Finally, the well-accepted typical migraine definition applies to symptoms that last
4-72 hours.! Because the present patient had symptoms for nearly a month, it may be more appropriate to define
her diagnosis as status migrainosus, which is a migraine complication and is defined as a headache attack that is
both debilitating and lasts for more than 72 hours.! Status migrainosus can be caused by medication overuse. Thus,
a further case history into the patient’s alcohol and substance use should have been conducted.! Chronic migraines
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CASE STUDY

are defined as migraine headaches that are present on 15 or
more days per month, for more than three months.! Though
further follow-up for at least two more months is required
before making this diagnosis, it is possible that the present
patient may eventually be diagnosed as chronic migraine.

The role of optometrists in migraine management can be
separated into three critical areas: proper in-office testing
and counselling, prompt referral for additional systemic
management, and appropriate follow-up management of
the increased risk of ischemic complications.**?° A thor-
ough in-office ocular examination with appropriate refer-
rals must be performed to rule out other causes of the vi-
sual symptoms. Christakis et al.’ presented a 60-year-old
male with a strong history of migraines; migrainous right
inferior visual field loss was diagnosed instead with a right
superior hemiretinal artery occlusion. The authors pro-
posed that the multiple recurrences of consistent right in-
ferior migrainous visual field loss suggested a vulnerability
to occlusion by vasospasm of the superior retinal vascula-
ture of the right eye, and that the numerous migraine epi-
sodes themselves created vasospasm episodes leading to
the arterial occlusion.” Similarly, Bylund et al.’® presented
a 49-year-old male with a significant history of migraines;
migrainous left inferior homonymous visual field loss was
diagnosed with a cerebral infarction of the right occipital
lobe. He presented to the emergency department only af-
ter his visual field loss did not resolve as quickly as usual
during one of his migraines, resulting in delayed diagno-
sis of his stroke.’® The authors suggested that his multiple
migraines and thus multiple ischemic episodes may have
contributed to his stroke.’®

An additional concern for optometrists is the similarity of
the symptoms of visual aura and retinal detachment. Proper
counselling of all migraine patients on how to differentiate
these two conditions is critical, as both the treatment and
urgency of the conditions vary greatly. Furthermore, if there
is any concern for an intracranial pathology such as aneu-
rysms, malignancies, or acute ischemic events as the cause
of a patient’s symptoms, prompt referral for neuro-imaging
should be undertaken by the optometrist prior to making a
working diagnosis of migraine.

Optometrists should also feel an obligation to refer these
migraine patients to their general physician for further and
continued migraine management, including acute or pre-
ventative pharmacological therapy.? Preventative therapy
is doubly important as it aids in the prevention of patient
discomfort and in prevention of the ocular ischemia that has
been suggested to occur during migraine episodes.

The importance of consistent optometric follow-up
management of migraine patients is evidenced in the in-
creased risk of ischemic conditions seen in these patients,
including the retinal occlusions and cerebral infarctions
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discussed in the cases above.”'® More prevalent and concerning is the increased risk of normal-tension glau-
coma (NTG) in these patients.'*?° Migraine episodes are a known risk factor for NTG, as they cause a tempo-
rary decrease in ocular blood flow and temporary episodes of ischemia." This is further evidenced in the dis-
proportionate number of females affected by both migraine episodes and NTG". The current pathophysiology
theories discussed above highlight that ischemic events appear to occur more often in patients who experience
visual field loss with their migraines. This risk assessment justifies the close monitoring of patients with mi-
graines, especially those who also experience visual field loss, with glaucoma evaluations. It also emphasizes
the role that preventative migraine therapy can play in reducing ischemic events and lowering the risk of NTG.

Though relatively complete management was undertaken in the present patient’s case with thorough optometric
and neuro-imaging investigation through a CT scan, there are important shortcomings in this patient’s manage-
ment that must be addressed. Firstly, a more thorough case history regarding the headache itself should always
be conducted, including specific questions on the location of the headache, the pain severity, whether the onset
was sudden or gradual, the timing of the onset, whether the headache changed over time, any triggering or re-
lieving factors, and whether aura symptoms are present. Secondly, there should have been an increased focus
on pertinent negatives such as temporal artery tenderness, limitations of eye movement, eyelid ptosis, and lid
retraction to rule out the conditions of giant cell arteritis, orbital apex or pituitary tumours, a partial third nerve
palsy or Horner’s syndrome from an intracranial tumour, and compressive optic neuropathy from thyroid eye
disease, respectively. Colour vision testing is pertinent in these cases to rule out optic neuritis, and should have
been conducted at the initial examination and at all subsequent examinations. Specific questions regarding the
patient’s lifestyle, such as the patient’s blood pressure history, smoking history, alcohol and substance use, diet,
and sleep history, should have been included in the case history of all appointments. This patient was assessed in
aremote, rural practice where access to further, more complex investigations was limited. Thus, the decision was
made to keep the patient under optometric care after her negative CT scan. However, in an ideal situation, the
patient should also have been referred for an ultrasonic duplex Doppler exam of the carotid artery and a neuro-
ophthalmologist appointment with an MRI scan. The carotid artery Doppler would rule out calcification of the
right internal carotid artery, a possible cause of a unilateral nasal hemianopia visual field defect through ischemia
of the right temporal fibers of the optic chiasm.??> An MRI scan with contrast of the optic chiasm is essential in
cases of hemianopia visual field defects even when a CT scan is negative, as the concern is a compressive lesion
of the optic chiasm, and pituitary-region tumours can be missed by CT scans.?

This discussion also demonstrates that the present patient’s optometric management is far from over. It is recom-
mended that optometrists follow-up their migraine patients closely, watching for consistent visual field loss that
could suggest vulnerable areas of the eye or visual pathway, referring for further testing when a migraine symptom
is not consistent with past episodes, and ensuring proper preventative treatment to decrease the ocular ischemic
episodes brought on by migraine episodes. It is important to ensure that patients who suffer from migraines do not
“slip through the cracks,” as the implications of incorrectly assuming a mere migraine episode can be devastating to
the patient’s vision and overall health. o

CORRESPONDING AUTHOR
Jennifer Nicole Verrett - jenniferverrett96@gmail.com
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Figure 1: 30-2 SITA Fast Humphrey visual field test results in a 53-year-old woman during an acute migraine attack,
revealing a unilateral right nasal hemianopia.
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Figure 2: 30-2 SITA Fast Humphrey visual field test results in a 53-year-old woman two weeks after an acute migraine attack,
revealing the disappearance of the previously present unilateral right nasal hemianopia and essentially clear bilateral visual fields.
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RESUME

Les patients qui souffrent de migraines se rendent souvent au bureau d’'un
optométriste pour se plaindre de maux de téte ou d’aura visuelle. Il est moins
connu que les patients migraineux peuvent subir une perte transitoire de leur
champ visuel avant ou pendant une crise de migraine. Ces pertes de champ
visuel sont mesurables au moyen d’examens optométriques du champ vi-
suel, et on a signalé qu’elles se manifestaient sous la forme de divers types
d’anomalies. Une composante importante de la perte de champ visuel dont
la cause est strictement migraineuse est la réversibilité complete de la perte.

Une patiente de 53 ans s’est présentée au bureau d’un optométriste en se
plaignant principalement d’une migraine aigué. Les examens du champ
visuel ont révélé une hémianopsie nasale unilatérale. On a demandé a la
patiente d’aller passer un tomodensitogramme d’urgence afin d’exclure une
pathologie intracranienne telle qu’un anévrisme, une tumeur maligne ou un
accident ischémique. Les examens d’imagerie étaient négatifs, et ceux du
champ visuel effectués apres ’épisode de migraine faisaient état d’une vi-
sion claire des deux yeux. Ce rapport de cas présente les théories actuelles
concernant la pathophysiologie des composantes de la migraine et explique
pourquoi il est important que les optométristes les comprennent. Il sou-
ligne également le role crucial que les optométristes peuvent jouer dans la
prise en charge des patients atteints de migraine.

MOTS CLES :
migraine, champs visuels, aura, scotome, ischémie

INTRODUCTION

Les migraines sont une forme trés prévalente de céphalées primaires, dont
souffrent environ 15 % de la population générale? Elles touchent beau-
coup plus les femmes, selon un rapport de 3:12. On peut distinguer les mi-
graines des céphalées de tension courantes grice a une étude approfondie
des symptomes associés. Les migraines sont souvent aggravées par 'activité
physique de routine et s’accompagnent de nausées ou d’une photophobie et
d’une phonophobie modérées a séveres'.

Les migraines peuvent se présenter sous deux formes principales : avec et
sans aura. L’aura s’entend des symptomes de crises perceptibles répétées du
systéme nerveux central qui sont entierement réversibles'. L’aura visuelle,
la forme d’aura la plus courante, peut comprendre des troubles de la vue
positifs comme la perception de lignes en zigzag dans la vision temporelle
bilatérale ou des troubles de la vue négatifs sous forme de scotomes'. Ces
symptémes sont souvent prodromiques et précedent I'apparition d’'une mi-
graine. On se demande actuellement si la perte de champ visuel qui peut
se produire pendant les migraines devrait étre classée comme une aura vi-
suelle ou comme un trouble distinct en raison d’une différence pathophysi-
ologique présumeée entre les deux>®. Dans les deux cas, ces troubles de la
vue, positifs ou négatifs, poussent souvent un patient migraineux a se ren-
dre chez l'optométriste.
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Les anomalies du champ visuel signalées aprés des migraines, abondamment documentées, sont notamment
les marches nasales, les déficits arciformes, les déficits altitudinaux, les champs resserrés, les déficits hom-
onymes et la perte de champ totale**7®. 1l est important que les optométristes investiguent en profondeur
pour toute perte de champ visuel afin d’exclure les pathologies sous-jacentes, car les symptomes de la perte
de champ visuel d’origine migraineuse peuvent ressembler beaucoup a ceux d’autres problémes plus préoc-
cupants®®, De plus, la prise en charge des patients souffrant d’'une perte de champ visuel d’origine migraineuse
est indiquée, car la récurrence de la migraine peut en fait augmenter le risque de complications préoccupantes,
notamment les occlusions de l'artére rétinienne, les infarctus cérébraux et le glaucome®". Cet article fait état
d’un cas ou une hémianopsie nasale unilatérale se caractérisant par une anomalie du champ visuel chez une
femme d’age moyen, qui concorde presque parfaitement avec la ligne médiane verticale, était complétement
réversible et sans cause pathologique sous-jacente; la cause diagnostiquée a finalement été la migraine. On
discute aussi du role que jouent les optométristes dans la prise en charge des patients qui souffrent réguliére-
ment d’épisodes de migraine.

RAPPORT DE CAS

Une patiente de 53 ans souffrait d'un mal de téte grave constant, d’'une photophobie et d’'une phonophobie modérées
a graves ainsi que d’un mal de cou, dont les symptémes ont commencé a se manifester un mois plus tot et n’ont cessé
de s’aggraver depuis. La douleur causée par les maux de téte était palpitante et située derriére ses yeux selon sa de-
scription. La patiente n’a signalé aucun trouble de la vue autre que la photophobie. Elle a indiqué que la traction des
cheveux soulageait légerement ses symptomes. 11 s’agissait de la quatriéme visite de la patiente a la clinique pour ces
préoccupations, et au cours des trois examens précédents, aucune cause oculaire n’avait été trouvée pour les symp-
tomes signalés. Une étude de cas a révélé des antécédents autodéclarés d’iritis, mais aucun signe d’inflammation
oculaire n’avait été observé lors des examens précédents. A tous les rendez-vous précédents, on avait conseillé 4 la
patiente de retourner a la clinique ou a I'urgence si ses symptémes changeaient ou s’aggravaient. Les médicaments
de la patiente étaient le fumarate de quétiapine, le chlorhydrate de sertraline, le trihydrate d’amoxicilline et un
inhalateur. Aucun traumatisme oculaire antérieur n’a été signalé, et aucun probléme médical sous-jacent pertinent
comme I’hypertension ou le diabéte n’était connu.

Lacuité visuelle non corrigée était de 20/300 (6/90) dans I'ceil droit (OD) et de 20/30 (6/9) dans I'ceil gauche (OS).
A titre de comparaison, lors de la premiére visite, I'acuité visuelle était de 20/300 (6/90) OD et de 20/60 (6/18) OS,
et l'acuité visuelle avec trou sténopéique était de 20/40 (6/12) OD et de 20/25- (6/7,5) OS. Les résultats de
Pautoréfraction lors de I'examen en question étaient de +0,25/-5,75x006 OD et de -0,25/-2,00x170 OS. Le test de
Pécran a révélé un alignement oculaire orthophorique. Les motilités extraoculaires n’ont pas pu étre évaluées, car la
patiente a signalé des étourdissements extrémes accompagnés de mouvements oculaires. Les deux pupilles étaient
rondes et réactives a la lumiére, sans facteur de croissance endothélial vasculaire. Aucun ptosis ni rétraction de la
paupiére supérieure n’a été observé. Les pressions intraoculaires étaient de 15 mm Hg OD et de 16 mm Hg OS tono-
métrie iCare. L’examen avec lampe a fente a été difficile en raison de la photophobie extréme du patient, mais il a
révélé que les chambres antérieures étaient profondes et silencieuses dans les deux yeux (OU) et que les angles des
chambres antérieures étaient ouverts OU selon le test de Van Herick. Lexamen du fond de I'ceil a révélé que la téte
du nerf optique était en bonne santé OU et ne présentait pas d’cedeme.

L’examen du champ visuel Humphrey effectué au moyen de la méthode 30-2 SITA Fast a donné des résul-
tats remarquables pour une hémanopie nasale unilatérale droite, et sa fiabilité était acceptable (figure 1).
On a provisoirement diagnostiqué chez la patiente un trouble neurologique présumé d’origine inconnue qui
a entrainé Panomalie du champ visuel. Les diagnostics différentiels de Panomalie neurologique étaient un
anévrisme, un néoplasme ou un accident ischémique touchant les fibres temporales droites du chiasma op-
tique. La patiente a été envoyée au service d’urgence local pour une tomodensitométrie urgente de la téte et
des orbites le jour méme afin d’exclure la pathologie intracranienne. La tomodensitométrie n’a révélé aucune
pathologie aigué. La patiente a recu de la métoclopramide, un bolus de soluté et de ’'acétaminopheéne pour les
symptémes de la migraine.

La patiente est revenue deux semaines plus tard pour un examen complet de la vue. L’étude de cas a révélé une nette
amélioration des symptdmes. L’acuité visuelle la mieux corrigée était de 20/7,5- OD et de 20/6+ OS. Les pupilles, les
pressions intraoculaires, la santé oculaire du segment antérieur et la santé oculaire du segment postérieur étaient
toutes dans les limites normales. Les examens répétés du champ visuel étaient essentiellement clairs OU, et leur
fiabilité étaient acceptable (figure 2). On a diagnostiqué chez la patiente une anomalie transitoire du champ visuel
liée a la cause migraineuse, et aucun autre suivi n’a été effectué.
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DISCUSSION

Les patients souffrant de migraines vont souvent chez l'optométriste pour tenter de soulager les symptomes visuels
qui peuvent accompagner une migraine. Le type le plus courant d’aura, ou symptomes réversibles du systéme nerveux
central qui précédent une migraine, est I'aura visuelle*'2, Les auras visuelles concordent toujours avec la ligne médi-
ane verticale et la symétrie existante dans les deux yeux?®. Ces symptémes d’aura durent habituellement de 5 a 30 min-
utes avant que la vision soit rétablie?. Les troubles visuels positifs se manifestent par des motifs dentelées ou en zigzag
qui scintillent au bord de 'aura et peuvent paraitre colorées ou en noir et blanc?®. L’aura visuelle peut également se
présenter sous forme de troubles visuels négatifs, ou scotomas, qui apparaissent de la méme maniere que l'aura visuel
positif’. Ces symptomes d’aura négatifs sont distincts des pertes visuelles transitoires qui peuvent se produire lors
d’une crise de migraine et causer des anomalies mesurables du champ visuel®. Bien que les pathophysiologies des trois
composantes d’une migraine (la céphalée elle-méme, I'aura visuelle qui la précede et la perte concomitante du champ
visuel) fassent toujours l'objet de discussions, les théories actuelles laissent entendre que leurs mécanismes different
et qu’il est important de les comprendre pour la gestion optométrique des patients souffrant de migraine.

Différentes théories ont été proposées pour expliquer la pathogenese des migraines. 1l est actuellement admis que les
neurones trigemino-vasculaires, dont les fibres afférentes innervent les méninges et leurs vaisseaux, sont activés en
premier?, Les mécanismes de cette activation sont discutables; certains rapports supposent une activation périphéri-
que a partir de structures telles que les artéres extra-craniennes, certains prétendent qu’il y a un dysfonctionnement
dans les neurones du tronc cérébral, et d’autres émettent 'hypothése que les « déclencheurs de la migraine » jouent
un réle dans cette activation?*, Ces déclencheurs de la migraine sont notamment l'anxiété, le stress, la fatigue, la
déshydratation, certaines odeurs, certains aliments, I'alcool, le tabagisme, ’éblouissement, certains mouvements du
cou et certaines phases du cycle menstruel d’un patient”.On soutient maintenant que ces déclencheurs sont autoproc-
lamés et n’existent que comme un artefact de biais de rappel, car les études qui cherchaient a induire des migraines
chez les patients en utilisant leurs déclencheurs autopercus ont révélé un faible taux de réussite?>'®. Quelle que soit la
méthode d’activation utilisée, les peptides vasoactifs sont libérés une fois que ces neurones sont activés, ce qui induit
des réponses inflammatoires locales?. Les neurones de second ordre dans le tronc cérébral et les neurones de troisieme
ordre dans le thalamus sont activés, et enfin, les impulsions nociceptives se déplacent vers les zones somatosensori-
elles et corticales qui interviennent dans la perception de la douleur?.

On pense que la pathogenese de l’aura visuelle dans une migraine se produit par un mécanisme différent de celui
des maux de téte eux-mémes. C’est ce que démontre la neuro-imagerie des patients qui ont une migraine avec aura,
ce qui démontre certains changements hémodynamiques qui ne sont pas présents chez les patients qui ont une
migraine sans aura® Selon la théorie actuelle concernant la physiologie de ’aura visuelle migraineuse, celle-ci ré-
sulterait d’'une « dépression corticale qui se propage » (CSD), une vague de dépolarisation mécanique ou chimique
des neurones qui se propage dans le cortex cérébral, produisant une hyperexcitation suivie d’'une suppression et
entrainant une hypoperfusion cérébrale??, Cette théorie est également appuyée par le fait que les régions corticales
soupconnées d’étre responsable de aura migraineuse, en particulier le flux dorsal permettant la détection du mou-
vement et le cortex visuel primaire sélectif a I'orientation, correspondent a ’hypoperfusion et au CSD observés dans
les études d’imagerie par résonance magnétique fonctionnelle sur des modeles animaux?.

La cause des anomalies transitoires réversibles du champ visuel qui se manifestent chez certains patients migraineux
fait aussi 'objet de discussions. Selon des hypothéses plus anciennes, il pourrait s’agir d’'une pathophysiologie sem-
blable a celle de l'aura visuelle, ou des changements dans la perfusion cérébrale et la dépolarisation neuronale ont
joué un role majeur®. Cependant, la minorité des cas de perte de champ visuel causée par la migraine correspondent
aun locus cérébral, comme les anomalies homonymes ou bitemporales sont rares®. Les déficits unilatéraux du champ
visuel sont plus fréquemment signalés, ce qui suggere qu’un locus précérébral est la cause sous-jacente de la perte de
champ®. Il a été avancé que le systéme vasculaire périphérique précortical de ces patients puisse présenter des anoma-
lies subtiles, ce qui entraine des épisodes d’ischémie oculaire transitoire légere et une perte du champ visuel®.

11 faut examiner quelques points importants et diagnostics différentiels pour définir le cas de la patiente en ques-
tion. Comme l’aura migraineuse serait produite par un locus cortical entrainant des troubles visuels bilatéraux,
on croit que la perte du champ visuel causée par la migraine serait produite par un locus précérébral qui pourrait
entrainer des effets visuels unilatéraux. Ainsi, Panomalie du champ visuel uniquement monoculaire dans le cas
présent n’est pas supposée étre le résultat d’'une aura migraineuse, mais plutot le résultat d’un infarctus temporaire
d’origine migraineuse du systéme vasculaire périphérique®.

La « migraine rétinienne » serait un autre diagnostic différentiel. Bien que le terme « migraine rétinienne » soit couram-
ment utilisé par les optométristes de facon interchangeable avec le terme « aura visuelle », il s’agit de deux affections tres
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différentes. Les migraines rétiniennes sont des crises répétées de
troubles visuels entiérement réversibles qui se produisent monoc-
ulairement pendant une migraine, et ils sont tres rares'. Les autres
causes de troubles de la vue monoculaires et de perte de vision
transitoire devraient étre étudiées a fond avant de diagnostiquer
une migraine rétinienne'. Bien que les perturbations de la mi-
graine rétinienne puissent comprendre des scintillements positifs
ou des scotomes négatifs, la patiente dans ce cas n’était pas au cou-
rant de troubles visuels, et la perte de champ visuel n’a été mise en
évidence quapres 'examen du champ visuel Humphrey; a cause
de cela et du fait que son anomalie du champ était verticale, nous
avons conclu que la perte du champ visuel était attribuable a sa
migraine plut6t qu’a un épisode de migraine rétinienne. Enfin, la
définition type généralement acceptée de la migraine s’applique
aux symptémes qui durent de 4 4 72 heures’. Etant donné que
la patiente en question a présenté des symptomes pendant pres
d’un mois, il pourrait étre plus approprié de définir son diagnostic
comme un état migraineux, une complication de la migraine qui
se décrit comme une crise de maux de téte a la fois débilitante et
qui dure plus de 72 heures'. I’état migraineux peut étre causé par
une surutilisation de médicaments. Par conséquent, il aurait fallu
analyser les antécédents de la patiente en matiere de consomma-
tion d’alcool et de substances'. Les migraines chroniques sont dé-
finies comme des migraines qui sont présentes au moins 15 jours
par mois, pendant plus de trois mois'. Méme si un suivi d’au moins
deux mois de plus est nécessaire avant de poser ce diagnostic, il est
possible que la patiente recoive éventuellement un diagnostic de
migraine chronique.

Le role des optométristes dans la prise en charge de la mi-
graine peut étre divisé en trois domaines cruciaux, a savoir
les examens et les conseils appropriés en cabinet, 'aiguillage
rapide pour une gestion systémique supplémentaire et la prise
en charge appropriée du risque accru de complications is-
chémiques™®?, Un examen oculaire approfondi en cabinet et
des aiguillages appropriés doivent étre effectués afin d’exclure
d’autres causes des symptomes visuels. Christakis et coll.” ont
présenté un homme de 60 ans ayant d’importants antécédents
de migraines; le diagnostic d’une perte du champ visuel inféri-
eur droit d’origine migraineuse a plutot été une occlusion de
Partere hémi-rétinienne supérieure droite. Les auteurs ont sug-
géré que les multiples récurrences d’une perte conséquente du
champ visuel inférieur droit d’origine migraineuse dénotaient
une vulnérabilité aux occlusions causées par des spasmes du
systeme vasculaire rétinien supérieur de I'ceil droit®. De méme,
Bylund et coll.® ont présenté un homme de 49 ans ayant de
longs antécédents de migraines; le diagnostic d’une perte du
champ visuel homonyme inférieur gauche d’origine migrain-
euse a été un infarctus cérébral du lobe occipital droit. II s’est
présenté a urgence seulement aprés que sa perte de champ
visuel ne se soit pas résorbée aussi rapidement que d’habitude
pendant une de ses migraines'®. Les auteurs ont suggéré que
ses migraines multiples et donc ses épisodes ischémiques mul-
tiples pourraient avoir contribué a son accident vasculaire®.

La similitude des symptémes de I’aura visuelle et du décollement
de la rétine est une autre préoccupation pour les optométristes. 11
est essentiel de conseiller adéquatement tous les patients atteints
de migraine sur la facon de différencier ces deux problemes, car
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le traitement et I'urgence des problémes varient grandement. De plus, lorsqu’une pathologie intracranienne comme un
anévrisme, une tumeur maligne ou une ischémie aigué est la cause suspectée des symptdémes, l'optométriste doit aiguiller
le patient rapidement vers un service de neuro-imagerie avant de poser un diagnostic fonctionnel de migraine.

Les optométristes devraient aussi se sentir responsables d’aiguiller ces patients migraineux a leur médecin générali-
ste pour une prise en charge plus poussée et continue de la migraine?. La thérapie préventive est doublement im-
portante, car elle contribue a la prévention de I'inconfort chez les patients et de I'ischémie oculaire qui pourrait se
produire pendant les épisodes de migraine.

Le suivi continu des patients migraineux en optométrie est importante en raison du risque accru de problémes is-
chémiques chez ces patients, notamment les occlusions rétiniennes et les infarctus cérébraux dont il a été question
dans les cas précités®. Le risque accru de glaucome a pression normale (GPN) est plus fréquent et préoccupant
chez ces patients'"°%, Les épisodes de migraine sont un facteur de risque connu du GPN, comme elles provoquent
une diminution temporaire de la circulation sanguine oculaire et des épisodes temporaires d’ischémie®. Cela est
confirmé par le nombre disproportionné de femmes touchées par des épisodes de migraine et le GPN™. Les théories
actuelles de la pathophysiologie dont il est question ci-dessus soulignent que les accidents ischémiques semblent se
produire plus souvent chez les patients qui subissent une perte de champ visuel d’origine migraineuse. Cette évalu-
ation des risques justifie la surveillance étroite des patients migraineux, en particulier ceux qui subissent également
une perte de champ visuel, au moyen d’évaluations du glaucome. Il souligne également le role que le traitement
préventif de la migraine peut jouer dans la réduction des accidents ischémiques et la réduction du risque de GPN.

Malgré une prise en charge relativement compléte de notre patiente au moyen d’examens optométrique et de neuro-im-
agerie par tomodensitométrie approfondis, d’'importantes lacunes doivent étre corrigées. Premierement, il faut toujours
procéder a un examen plus approfondi des antécédents du cas concernant la céphalée elle-méme, en posant notam-
ment des questions précises sur lemplacement de la céphalée, la gravité de la douleur, le caractére soudain ou graduel de
'apparition, le moment de apparition, 'évolution de la céphalée au fil du temps, tout facteur déclencheur ou atténuant et
la présence de symptomes d’aura. Deuxiémement, on aurait dii mettre davantage I'accent sur les éléments négatifs perti-
nents comme la sensibilité au niveau des artéres temporales, les mouvements oculaires restreints, le ptosis de la paupiére
et larétraction de la paupiére supérieure pour exclure des affections comme I'artérite temporale et les tumeurs de 'apex
orbitaire ou de 'hypophyse, une paralysie partielle du troisiéme nerf crinien ou le syndrome de Horner causés par une
tumeur intracrinienne et une neuropathie optique compressive causée par la maladie oculaire de la thyroide, respective-
ment. Les tests de la vision des couleurs sont pertinents dans ces cas pour exclure la névrite optique, et ils auraient dit
étre effectués lors de 'examen initial et de tous les examens subséquents. Des questions précises concernant le mode de
vie de la patiente, comme la tension artérielle, les antécédents de tabagisme, la consommation d’alcool et de substances,
le régime alimentaire et les antécédents de sommeil, auraient di étre incluses dans I'historique de tous les rendez-vous.
Cette patiente a été évaluée dans une pratique rurale éloignée ou I'accés a d’autres examens plus complexes était limité.
11 a donc été décidé de poursuivre le suivi en optométrie apres le résultat négatif de sa tomodensitométrie. Toutefois,
dans une situation idéale, la patiente aurait da étre aiguillée vers une échographie Doppler a ultrason en mode duplex
de Tartére carotide et vers un rendez-vous neuro-ophtalmologique avec imagerie par résonance magnétique (IRM).
L’échographie Doppler de lartére carotide exclurait la calcification de I'artére carotide interne droite, qui peut étre a
lorigine d’une hémianopsie nasale se caractérisant par une anomalie du champ visuel causée par I'ischémie des fibres
temporales droites du chiasma??2, Une IRM avec contraste du chiasma optique est essentielle en cas de telles anomalies,
méme si un tomodensitogramme est négatif, car il s’agit d’une 1ésion compressive du chiasma optique, et les tumeurs de
la région hypophysaire pourraient ne pas étre détectées par cet examen?®.

Cette discussion démontre aussi que la gestion optométrique actuelle de la patiente est loin d’étre terminée. Il est re-
commandé que les optométristes suivent de pres leurs patients migraineux, en surveillant toute perte conséquente du
champ visuel, qui pourrait indiquer des zones vulnérables de I'ceil ou de la voie optique, ainsi qu’en leur demandant de
subir d’autres examens lorsqu’un symptome de migraine ne correspond pas a des épisodes antérieurs et en veillant a
ce qu’un traitement préventif approprié soit prescrit pour réduire les accidents ischémiques oculaires causés par des
épisodes de migraine. Il est important de veiller a ce que les patients qui souffrent de migraines ne « passent pas entre
les mailles du filet », car les conséquences d’un simple épisode de migraine peuvent étre dévastatrices pour la vision et
la santé globale du patient. ®
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Figure 1 : Un examen 30-2 Sita Fast du champ visuel de Humphrey chez une femme de 53 ans lors d’une crise aigué de
migraine a révélé la présence d’une hémianopsie nasale unilatérale droite.
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Abstract

Apart from the size of the optotypes used, contour interaction, secondary
cues, the psycho-dynamic behaviour of the patient, their past experience, and
cultural differences may all influence the results of a visual acuity (VA) exam.

This trial compared the rate of recognition for a standard letter chart to that
for proposed optotypes based on numbers. The standard C chart was used
as the baseline of comparison. A Wave chart that improves on secondary
cues in the C and E charts is also described. This chart examines meridional
visual acuity and can be used with non-verbal patients.

KEY WORDS:
Visual acuity, Optotypes, Contour interaction, Wave Chart, Meridional vi-
sual acuity.

INTRODUCTION

A person’s recorded visual acuity (VA) may influence their legal status; for
example, it is required to obtain or renew a driver’s licence, and can affect
decisions regarding the effectiveness of any medical intervention and the
need for further treatment.

The history and development of the test chart, the shape and sizing of the
optotypes and the layout of the chart have been well documented.™®

The visual angle subtended at the eye by the target defines the nomenclature.
The response of the patient, however, is affected by other factors, apart from
the size of the target. These secondary factors may influence the recorded
result. The main secondary factors arise due to the structure of the single op-
totypes. The contour interaction/crowding phenomenon and secondary cues
influence the ability of the patient to recognize and identify the target. This
report will discuss these issues and other factors, and will compare different
shapes of optotypes. In addition, new optotypes with a different design are
proposed. A limited independent study is presented to support this proposal.

The response of the patient may also be affected by other factors, such as
education, cultural background and previous experience. For example, a
patient who works in an office or bank will interpret the visual information
on seeing letters or numbers more readily than a patient whose daily life, or
culture, does not relate to these images.

The patient’s psychological make-up, e.g., shyness or exuberance, possible
peer pressure from others in the consulting room, hysterical behaviour, etc.
may also affect the spoken response. How the examiner requests a response
and the order in which the targets are presented may also affect the result.

CROWDING PHENOMENON, CONTOUR INTERACTION AND SECONDARY CUES
The crowding phenomenon affects the ability of the patient to recognise an
optotype when the target is in close proximity to other objects, compared to
the same optotype in isolation.’*?° This phenomenon is not discussed here.
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On the other hand, contour interaction is the phenomenon whereby the recognition of a single optotype is reduced
by nearby flanking stimuli closely adjacent to or within that optotype.?** This differential definition is contentious;
in the literature, the terms crowding and contour interaction are often synonymous and interchangeable.””?® Leat
et al.?* noted that the crowding phenomenon may be caused by a combination of contour interaction, attentional
factors, and eye movements. Contour interaction is a type of neural interaction, or lateral spatial masking, caused by
the proximity of the contours near the target. It has been suggested that this occurs at a level higher than the retina,
probably in the occipital cortex, and is the result of lateral inhibition in the cortex.?»2325

The effect of the contour interaction within an optotype compromises a subject’s ability to recognize and report the
object correctly. For example, a number such as 0 has a wide space between the borders, and a 2 has open spaces around
the lines. The spacing within the 6,9 and 8 reflects increasing contour interaction interference. The letters C, D and O are
open, whereas W, M and N have increased interference. If we compare the differential spacing within the structure of the
letters A and H, H is almost free of contour interaction, whereas A shows increasing contour interaction on moving from
the bottom to the top of the letter. However, due to secondary cues, the pyramidal shape of a blurred A will be recognized
by a patient who is accustomed to reading Latin letters, and the patient’s response will be recorded as being correct.
Oblique angular lines, as found in 2, 4, 7, W, N, V, A, Z and K, provide secondary cues to recognition.

To equalize the visual task, and avoid the crowding phenomenon, charts have been designed to have the same number
of targets, separated by spacing equal to the size of the target on each line.**'* However, the contour interaction and sec-
ondary cues have not been considered. The influence of ambient luminance in the investigation of visual acuity is not
considered here, since it is expected that, in the consulting room, this is maintained at acceptable and uniform levels.?*

To improve the standardisation of recording the VA measurement, Raasch et al.*® noted that the visual task should
be essentially equal at each size level, with each target demanding equal resolution and recognition. It is unlikely
that perfectly equal legibility can be achieved even with targets such as Landolt C or E charts, as the difference in vi-
sual ability in different meridians may favour certain orientations.* The designs of the Landolt C and E charts were
introduced to counter some of these sources of error, as there is a single design of the contour interaction. Even
though the target is equal in shape and size, a blurred image (Figure 1) shows that there is a difference in luminance
in certain areas within the optotype, which may give secondary cues as to its orientation.

Figure 1: Blurred E and C optotypes, showing how the direction can be determined from the luminance.
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As noted by Raaschet al.** the C and E charts may also show a preference in correctly recognizing the target in cer-
tain directions, due to the effect of saccades and/or meridional amblyopia. Although saccades are omni-directional,
the main action, especially when tracking as in reading, is horizontal. These horizontal saccades may influence the
ability to recognize targets when placed vertically or horizontally.

In the Wave target (Figure 2) suggested here, Waves and straight lines are compared. The patient is asked to deter-
mine which of the four optotypes is the Wave. Since the difference in saccades and luminance within the target are
equal, the response is free of secondary cues.

This is determined in two meridians. A definite difference in the level of recognition between vertical and horizon-
tal targets will indicate a meridional effect.

Meridional differences in resolution may occur during the early stages of visual development. In extreme cases, this

may affect the ability to resolve targets at certain meridians later in life.*® Leat® reported that about 69% of babies
have astigmatism of +1.00 or more at birth. This may be linked to hypermetropia of between +2.00 to +4.00. The
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prescription reduces rapidly to about 17% at age 6-7 years. It could be postulated that, in certain cases of higher
hypermetropia, linked to higher astigmatism, certain meridians may remain blurred during the critical stage of de-
velopment, and the visual resolution may not develop equally. (NB: On examining an older patient, the practitioner
may not be aware of the status of the patient’s early visual and neurological development. There may be a margin-
ally reduced visual acuity that is not explained by the presenting minimal prescription.) If meridional amblyopia is
noted on the Wave chart, improvement of the VA in a certain meridian could be achieved by the addition of a +2.00
DC cylinder placed over the normal refraction, for use in distance viewing (not for near), for a few hours per day.
This is a form of meridional patching by the Humphriss method.

Patients who are non-verbal, whether due to pathology, shyness or cultural norms, may find it difficult to answer
questions regarding visual acuity. With the Wave chart, the patient may simply signal the difference between the
straight lines and the wave by a hand movement.

A Wave chart intended to equalize the effect of saccades and differential luminance. Designed to determine if a
meridional difference is experienced.
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Standard Latin (Western) letters are the most prevalent optotypes used in many Western countries. The Sloan let-
tersCDHK N O RSV Z, and British Standard letters DHN U VF R P E Z C K include curves, straight and angular
lines. Curved and angular lines may provide secondary cues. The letters ABGIJL M Q T W X Y are not included,
since they either have major secondary cues, such as the pyramidal shape of the A, which are recognizable even
when blurred, such as the T or Y; or have closely packed lines which are confounding due to contour interaction,
such as the M and W. In the research presented here, the letters Y X A and T, which are not normally included, are
compared to the accepted U V O and H.

™
it
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Since different letter shapes are found in many cultures, this may negatively influence the ability of some patients
to answer with certainty and accuracy when presented with Latin letters. As populations continue to intermix, the
use of letters may cause inaccurate recording of the VA in certain patients. Apart from specific cultures, e.g., Arabic,
Siamese and certain Indian sub-continent languages, the shape of the Hindu-Arabic (Western) numbers is becom-
ing universal. It may be beneficial if the optotypes are based on numbers, rather than letters.

A new design of numbers may improve the standardization of the test chart. The numbers used in the number chart
are 2,3,4,5,6,8,9,and 0. The numbers 1 and 7 are excluded because they are too easy to recognize even when very
blurred. The number of choices is two less than in the letter chart, but is still sufficient to determine the VA. The
numbers are box-shaped, on a 5 x 5 grid, to reduce secondary cues.

The first row of numbers (b) are traditionally-shaped optotypes. The optotypes proposed here are shown in Figure
3, row (¢). The 4 and the 2 retain their angular form, acting as secondary cues, to act as a baseline for comparison to
a standard VA measurement.

The 0, shaped as a box, has very little contour interaction. This is followed by the 3 with a slightly greater contour
interaction. The open space of the central arm of the 3 is a secondary cue. The 5, 6, 9, and 8 have very little secondary
cues. The 5 has an increased contour interaction compared to the 3. The next stage is the 6 and 9, with one factor of
the optotype missing, while the 8 has the maximum amount of contour interaction.
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The original design (Figure 3, row d) reduces the secondary cues to a minimum. For example, compare the 8 in row
d to that in row c. This proved to be too stylized for younger children to comprehend. To improve patient comfort
and support a better response, a small amount of secondary cues was added, as shown in row c. In a further modi-
fication (rows e and f), space was added next to the central number to reduce crowding. The stylized 4 acts as a
baseline for comparison to standard charts. By presenting an 0 on either side of the numbers and asking the patient
to compare the two Os, it may be possible to determine if there is a reduction in the contra- or ipsilateral visual path-
ways. A noticeable difference may indicate neurological changes.

Figure 3: Comparison of the structures of letters to standard numbers and to numbers with reduced secondary cues. The first
row of numbers (b) have secondary cues for recognition. The numbers in (c) were designed to reduce secondary cues, and
incorporate different levels of contour interaction. In (d), the secondary cues are further reduced. The bottom two rows (e and
) include spaces to reduce crowding The Os at each end are used to compare the contra- and ipsilateral visual pathways.
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Figures 4a-c demonstrate how secondary cues can lead to a correct answer, even when the target is blurred. Even
when blurred, the standard letters and numbers retain their shape and can be recognized. This can be seen, for ex-
ample, in the waist of the number 8, the square top and curved bottom of the number 5, the diagonal lines of 2 and
7, and the pyramid shape of 4.

Figures 4a, 4b, 4c: Blurred images of letters and numbers. Although blurred, the shape of the optotypes, and the luminance
variations across the shape, allow a correct recognition to be made in certain cases. The shapes in the C and Wave Charts,
row (g), are more difficult to distinguish.
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An advantage of the proposed design is that the number 5 can be flipped horizontally to create 2, and 6 can be turned
vertically/horizontally to form 9 (rows ¢ and d). This also reduces differences in secondary cues as the targets are
the same shape as in the C chart.

By placing 9 next to 8 and 5 next to 6, separated by one factor of contour interaction, the examiner can monitor the
level of VA within the same visual angle.
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When recording the visual acuity using traditional charts, some optotypes of the same size are incorrectly recognized,
while smaller targets on the following line are seen. This has resulted in the use of various notations; e.g., 6/67, 6/672,
6/6 partial. However, these notions do not signify which targets were seen and which were reported incorrectly. To
overcome this problem, it has been suggested that a new notation be introduced by scoring the VA per letter.?”** Use of
the stylised numbers presented here grades the difficulty of recognition under the influence of the contour interaction.

Recognition of an image from previous experience is discussed later. Using this approach, numbers have an advan-
tage over letters as the basis for designing optotypes.

Thus far, the physical attributes of the visual system have been noted, with little consideration of the human response.
Riggs®® points out that, when investigating the resolution ability of the eye, the criteria should be sub-divided into detec-
tion, resolution, recognition, identification, and verbalization. Riggs notes that the response of the patient is dependent on
various factors: the physical structure of the target, i.e., the minimum angle of resolution of the target; the history of the
patient, i.e., the previous experience of the patient with the chosen symbols, and the psychological makeup of the patient.

As opposed to a scientific experiment where a participant is chosen with the ability to understand the task and answer hon-
estly, a clinical examination requires a method whereby the end-point can be verified, even against the will of the patient.

Detection requires that the patient is able to exhibit understanding of the task required and be comfortable in
achieving the result. This may be compromised when examining young children, someone who has not received
sufficient education, someone from a different culture, someone with reduced mental ability, or a person under psy-
chological stress. These patients require an appropriate target and a method for producing an answer.

The failure to correctly identify an optotype is influenced not only by the size of the target but also by the amount of
blur. The size of the target, which, by definition, is the recorded VA, assumes a perfect optical system. Apart from the
blur caused by ametropia, the cornea and lens structure, the structure of the retina and the neurological function of
the visual pathway should also be considered. In clinical practice, there are occasions where the patient may respond
correctly in recognizing the target, but will mention that, while the target can be seen, it is not clear or sharp. Investiga-
tion of the point spread function of the eye (PSF, Figure 5) and the Amsler grid may explain this response.*’ A greater
deterioration of recognition, caused by an increase in the PSF, is more likely to confuse the correct response when
viewing targets having a more complex contour interaction. The angle of distortion, as noted on the PSF, will also af-
fect different optotypes within a single line. In some ways, this questions the validity of defining the VA of a patient
when increased PSF is evident. Noting the PSF when measuring the VA should now be considered in the clinical ex-
amination. The advent of instrumentation that includes examination of the PSF makes this possible. Unfortunately, a
universal standard of grading the effect of the PSF on the VA is not yet part of the clinical examination.

The distortion of a target when the Point Spread Function is of low quality.

' v
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In an eye in which there is a greater amount of variation in the corneal and lenticular structures (Zernike map,
Figure 6), distortion of the peripheral area can be reduced by giving excess minus. The patient accommodates to
return the point of focus to the fovea. This creates a reduced pupil as a by-product. The blur is reduced. The image

CANADIAN JOURNAL OF OPTOMETRY | REVUE CANADIENNE D’OPTOMETRIE VOL. 85 NO. 1

27



28

e CLINICAL RESEARCH

perceived is sharper, but smaller. Although the patient reports that the image is sharper, on questioning, the patient
can no longer readily differentiate between numbers such as 5 and 6. The peripheral blur has been reduced but the
reduced size of the perceived image has increased the destructive effect of the contour interaction.

Figure 6: Distortion of the peripheral cornea, and/or lens as shown on a Zernike map. A smaller pupil, indicated by the yellow
circle, reduces the distortion, making the image appear sharper but smaller.

PSYCHO-PHYSICAL ASPECT OF VISUAL INTERPRETATION

Further factors that may affect the ability of the patient to respond with the correct answer include their emotional
and psychological states. In certain cultures and for some personalities, especially with other people in the room, a
patient may feel that the failure to answer “correctly” has the ramification of being judged.

If the practitioner is aware of these pressures on the patient, the stress can be reduced by altering the mode of ques-
tioning. Instead of asking the patient what optotype is being presented, the patient is asked to differentiate between
two known targets. The targets are presented in a graded level of difficulty. Initially the patient is shown a 2 and a
4; both are easily recognized. This gives the confidence of success. The patient is then presented a 0 and a 3. This is
followed by a 5 and a 6, then a 6 and a 9 and finally a 9 and an 8. At each stage, differentiation becomes harder. Tell-
ing the patient that we are looking for the threshold of success and difficulty in recognition removes the success/fail
model. Since there are many successful answers, the patient now feels more comfortable.

Traditionally, VA charts start with a large figure and then reduce the size in stages. In most scientific experiments,
especially those relating to vision, this is reversed. The subject responds to the first moment that an increasing
stimulus is perceived. This is to prevent memory, experience, fatigue and boredom from influencing the result.

As noted before, the matter of success/failure and self-esteem can create tension. In the Large-to-Small model,
the patient moves from success to failure, and the end-point is failure. If this order was reversed, could a better
psychological result and possibly more accurate measurement be obtained? If the shapes of the larger targets are
recognized, will this allow a better interpretation of smaller targets? Do fatigue and boredom reduce the response?

The psycho-physical aspect of visual perception and interpretation was considered in depth by Frisby** Quoting
Sutherland,* Frisby notes that the ability to recognize an object and respond correctly depends on its “sameness”
in terms of structural description. Sutherland presents the case of the letter T, presented in many formats and
fonts. This is demonstrated in Figure 7. As long as there is a horizontal line at the top and a vertical line below, the
structural description can be distorted or blurred, but the subject should still recognize “the letter T”. The visual
system examines patterns as a symbolic description and compares them to a stored description. The response of
the patient, on which the VA is based, reflects interpretation rather than resolution. As noted, this is influenced by
experience, education and cultural adaption.
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Rohrschneider et al.*? compared the results obtained using Landolt rings and numbers. The results showed a high
correlation with both optotypes. The VA with numbers was 0.13 greater than that with the Landolt C. This corre-
sponds to about 1 line on the Snellen chart. This indicates that form recognition plays a role in determining the final
status of the visual ability. The results obtained can be compared to the C chart.

Figure 7: The letter T in different formats. To an educated, Western-culturally educated person, the recognition and response
will be correct, whereas a non-Western-educated person, or a young person, may only recognise and respond correctly to a

limited number of shapes and symbols.
TTTTTY

RESEARCH: TO ESTABLISH THE SUCCESS RATE OF OPTOTYPE RECOGNITION, USING DIFFERENT DESIGNS, AT
DIFFERENT LEVELS OF VA.

Method

To support the argument presented, a limited research study was carried out by three independent researchers and
the author. Test charts of differing VA sizes were prepared for display on a computer screen, placed 6 metres from
the subject (Figure 8a,b). The chart showed various targets and the traditional sans-serif letters. The target size
ranged from 6/7.5 to 6/4. All targets had to be attempted.

Figures 8a, 8b: The Number, Letter and Shape charts used in the research.

a)
6/7.5
B248330E5 8B4 25E30 6/4
9504E283 s 429B30S56 6/5
428583056 /s 95046283 il el
8B4 25E30 6/4 BZ248930EB5S 6/75
UVYXAOHT B/7.5 YTUOV XHA 6/4
TYVUOAHX 6/5
THOVXYAU 6/6=873mm
THOV XYAWU 6/6=873 mm
TYVUOAHX 6/5
U vV Y X AO HT 6/7.5
YTUOVXHA 6/4
b)
B A B B & B @ B ZE W = m o= w = m
a 4] a c n & C o &/6=873mm ] = 1 = i = m = 665873 mm
o =] 5] a c a o o o = m = ] = m = L] biid
c a ] c n ] o a ] [ n W = w = " = "

The study showed a major reduction in the success rate of recognition when the size was reduced from 6/5 to 6/4.
Since a VA of 6/4 has little significance in daily life and is rarely examined in clinical work, the discussion here re-
lates to the success rate on moving from 6,/7.5 to 6/5.
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The participants in this study were recruited from the practice patient base. They consented to their participation
after having been informed of the purpose, method and terms of the research.

Twenty eight (28) subjects with VA of at least 6/6 were randomly selected. Subjects with any pathology, previous
laser surgery or astigmatism above -0.75 DC were not included. Subjects with oblique astigmatism of more than
20’ from the vertical or horizontal were excluded. The subjects used their habitual prescription, and only the right
eye was tested.”® The second eye was covered by an occluder, but kept open, to prevent creating a reduced pupillary
aperture by the lids.

The subject was asked to read each chart and instructed to give a single answer, without guessing or hesitation. The
number of correct answers was recorded.

Fourteen (14) subjects were asked to read the chart from 6/7.5 to 6/4. After a break, they were then asked to read the
chart in reverse order, from 6/4 to 6/7.5. This order was reversed for the next 14 subjects.

Results
The optotypes were divided into numbers, letters and shapes. Four optotype sizes were used: 6/7.5, 6/6, 6/5, and
6/4. However, as mentioned before, the 6/4 size was not considered in the following discussion. The results are

shown in Table 1.

Table 1: Correct Recognition of Numbers, Letters and Shapes

Large-to-Small

6/75 | 27 | 28|28 (28 |27 | 27 [ 24 | 25|27 |27 (26| 25|27 27 ]|26]|26|26]|26]|26 (2624242424

6/6 |27 |28 27|27 12418 |16 |19 |27 (26|27 |26 (27|27 |27 27 [25]|26[26]|25]|24|23|24]24

6/5 | 2712726251513 (121026 |19 |20]|20(27 (23 (202523 |24 |24 |23|22](21]|23]23

6/4 (23 125]25|21] 9 5 2 2 (24|16 (15|14 (202014 |24 |11 |13 (12|12 | 6 5 7 8

Small-to-Large

6/4 [ 221242523111 | 6 7 6 | 23|14 |15]|16 20|18 | 15 | 24

6/5 | 2612627261818 16|17 | 25|23 ]|22|22|25(22|20]25

6/6 |27 |27 26|27 |24 24|21 |22|26([26]25/(25(26]26]26]27

6/75 |27 | 28|28 (28|27 2626|2727 |27 (262727 26]26]27

Values represent the number of subjects (of the total 28) who made a correct identification.

With the 6/7.5 target, which is well within the ability of the subjects, the numbers and letters were correctly identi-
fied by 26-28 of the subjects, except for the numbers 9 and 8, and the letter X. This can be explained by the increased
contour interaction of these shapes. Interestingly, the 6 and 9 are the same shape, but rotated. When tracking from
top to bottom, which could be the natural flow, the open space at the bottom of the 9 becomes darkened as the closed
section in the top section is retained on the retina. In the 6, the open space at the top of the optotype does not affect
the bottom section. This effect continues with all of the sizes (number of patients with a correct response: 6/7.5;
6=27,9=24; 6/6 6=18, 9=16; 6/5 6=13, 9=12; 6/4 6=5, 9=2.)

The target symbols in the C chart are equally recognizable in all directions (26 subjects). In contrast, it was more
difficult to recognize the optotypes in the Wave chart (24 subjects).

With the 6/6 target, which was the base level of VA chosen for the subjects, 26-27 subjects identified the letters
correctly. The number optotypes were graded into two groups; the first group (0, 2, 4, 3) had more open shapes,
with a lower level of contour interaction, and more easily noted secondary cues, and the second group (5, 6, 9, 8)
had fewer open shapes and hence increasing contour interaction. The secondary cues are reduced. The first group
showed a high level of recognition (27-28 subjects). In the second group, the success rate decreased as the contour
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interaction increased. The number 5, with 2 open spaces, was correctly identified by 24 subjects. The numbers 6 and
9, each with a single open space, were correctly identified by 18 and 16 subjects, respectively. The number 8, which
has maximum contour interaction, was correctly identified by 19 subjects. With the C chart, 25 subjects identified a
vertical opening and 26 identified a horizontal opening. The targets in the Wave chart were identified by almost the
same numbers of subjects, except that slightly fewer subjects correctly identified the vertical wave.

With the 6/5 chart, a target size that some subjects could not easily recognize, the letters show a range of differences. The
accepted letters U, V, O, and H were correctly identified by 26, 19, 23, and 20 subjects, respectively, while 20, 20, 27 and
25 subjects identified the discarded letters Y, X, A, and T. The A (correctly identified by 27 subjects) has major secondary
cues, since it is shaped like a pyramid, similar to a normal 4. The U and V, although close in shape, show a major difference
(26 vs.19). This may be due to the lower contour interaction of the U compared to the V. The inverted pyramid of the V
would be expected to give a secondary cue. The different responses to the pyramidal shape of the A (27) compared to the
inverted shape of the V (19) is not readily explained. A pyramidal shape may be more culturally acceptable than a V34
The open space of the T (25), which provides secondary cues, gives a much higher rate of success.

For numbers, the open shapes of 0, 2, 4, and 3 are more easily recognised (by 25-27 subjects) than the more closed
shapes (5 was identified by 15, 6 and 9 were identified by 13 and 12, and 8 was identified by 10). Again, the C chart
shows that it is slightly easier to identify a horizontal opening compared to a vertical opening. The Wave chart
shows that these are equally likely, with perhaps a slight reduction for the vertical wave.

If we consider the C chart as the basis of VA for recognition (by 23 or 24 subjects) and 6/5 as the standard that can
normally be achieved by many subjects, V,Y,X, and H have a lower rate of recognition (by 19 or 20 subjects) while U,
A and T have a higher rate of recognition (by 25-27 subjects). The absence of Y, X, A, and T in the Sloane and British
standard charts seems valid, and the present results suggest that V and H should also be excluded.

With the number chart, open numbers are easier to recognize, while closed numbers are more difficult to recognize.
The difficulty in recognition follows a pattern determined by the amount of contour interaction. Taking the C chart
as the basis (recognized by 23-24 subjects), the open numbers were recognized by 25-27, while the closed numbers
were recognized by 10-15. Of the closed numbers, the easiest to recognize was 5, followed by 6 and 9, and finally
8 This is the basis of the design of the number chart. The chart allows the vision achieved at a specific size to be
graded by the contour interaction.

The Wave chart shows a reasonable match at 6/5. Taking the C chart as the basis (recognized by 23-24 subjects), the Wave
chart was recognized by 21-23. At the level of 6/4, the success rate is much lower (5-8). Since the chart is designed for chil-
dren, non-verbal patients and patients not educated in Western symbols, 6/6 is sufficient. The 6/4 chart is not discussed.

Table 2 shows the decrease in recognition as the size of target is reduced. The open numbers show a uniform gradi-
ent. As the contour interaction increases, the recognition rate drops. While 4 has an increased contour interaction,
it also has a highly significant secondary cue. The closed numbers have a much greater decrease in recognition. The
letters are more difficult to compartmentalize. U, A and T show little change. U and T have little contour interaction
while A has secondary cues. V, Y, X and H have increased contour interaction. The C and Wave charts are stable.

Table 2: Change in recognition with a reduction in the size of the optotype.

6/7.5 27 |28 |28 |28 |27 | 2724|2527 27|26 25|27 |27 | 26| 26| 26]|26]26]|26]24]24]24]24

6/6 27|28 27|27 24| 18|16 |19 |27 2627|2627 )27 |27 |27 ]| 25]26]26]|25]|24]23]24]24

6/5 2712726 25| 15|13 1210 26]19|20]20[27|23]20]25(23]24[24]23[22]21]23]23
Change ol 1|23l |lz{sl1]s8|e]|s|olale|1|3]2]2]3]2|3]1]1
6/7.5t0 6/5

6/4 2325|2521 9| 5| 2224161514 |20]20[1a]2a| 1 |13]|2|2|6]|5]|]7]Ss
Change a3 |37 82222233 |ulo| 7|7 7|22 |ualials|w]|17]|i1s
6/7.5to 6/4

Values represent the number of subjects (of the total 28) who made a correct identification.
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Table 3 compares the reduction in recognition when viewing targets Large-to-Small and Small-to-Large. There is a
minor difference in the results for most optotypes, from which no conclusion can be made. However, the numbers 5,
6,9, and 8 do show a major difference, with better recognition when starting from Small-to-Large. A likely explana-
tion is fatigue and/or boredom increasing as the test progresses. In the Large-to-Small direction, as the optotypes
get smaller there is a greater need to concentrate on the minor differences in the shape of the optotype. With the
Small-to-Large direction, fatigue and boredom have not yet set in. This is also seen for V, Y and X. This validates the
concept of Small-to-Large as being both more scientific and more accurate. Snellen’s design, which set the standard
in 1862, remains the norm. It is doubtful if a change could ever be accepted.

Table 3: Comparing the Correct Recognition of Numbers and Letters, Large-to-Small, and Small-to-Large.

0 2 4 3 5 6 9 8| U|VI|Y|X|A|O|H|T

Large-to-Small

6/7.5 | 27 | 28 | 28 | 28 | 27 | 27 |24 | 25|27 |27 | 26| 21 |27 |27 | 26] 26

6/6 27 |28 | 27 | 27 |24 |18 | 16 | 19 | 27 | 26 | 27 | 26 | 27 | 27 | 27 | 27

6/5 27 127 |26 | 25|15 |13 12|10 | 26|19 |20 )20 |27 | 23|20 25

Change6/7.50 123|214 ]12]15]1 8|6 1 0| 46| 2
to 6/5

Small-to-Large

Change 6/5

t0 6/75 1 2 1 2 9 8 10 | 10 2 4 4 5 2 4 6 2

6/5 26 126 |27 |1 26|18 |18 |16 |17 | 25|23 |22 |22 |25]22]|20] 25

6/6 27 | 27 | 26 | 27 | 24 | 24|21 |22 |26|26]|25]|25]|26]|26]| 26| 27

6/75 | 27 | 28 | 28 |28 |27 |26 |26 |27 |27 |27 26|27 |27]26]26]| 27

Values represent the number of subjects (of the total 28) who made a correct identification.

DISCUSSION

As noted, the measurement of visual acuity can have significant impact in the legal and medical environment. Es-
pecially in busy hospital clinics, the measurement of visual acuity is often delegated to auxiliary staff, who may not
use the same method for defining the end-point as an experienced practitioner. The auxiliary staff may also differ
between patient visits. The accepted end-point recorded may therefore differ for patients with the same condition.
This may influence the decision for further treatment by the consultant looking at dry data. In 1982, the US National
Eye Institute developed the Early Treatment Diabetic Retinopathy Study (ETDRS) chart and a protocol for vision
testing. This has become the gold standard for testing visual acuity.*®

The standard letter chart shows uncontrolled variations in optotype recognition, making grading within a single
line of targets problematic. The number chart proposed here shows graded changes that are dependent on the con-
tour interaction. A clear end-point is noted, due to the design of the optotypes, and should therefore be reproduc-
ible when different practitioners examine the same patient. Both the C chart and Wave chart, which have one/ two
shapes, are stable within a single size, and show a stable and significant change when there is a reduction in size.
The Wave chart has advantages for children and non-verbal patients. A further point noted in practice is that the
use of a mirror can cause confusion in direction with certain children. There are inconsistencies with the direction
of the C and E charts, which do not occur with the Wave chart.

The factors that influence correct recognition, and expression of this recognition, are varied. Psychological as-
pects should not be ignored. Asking a nervous or self-conscious patient to compare known numbers, rather than
a quiz of which optotype is being presented, can help to reduce tension. The recorded data represent a fixed,
immutable, statement of ability. The assumption that the size of the optotype signifies the VA is simplistic, and
should not be accepted as the definition of VA. The variation of subtended angle, contour interaction/crowding
phenomenon, point spread function, cultural recognition, intelligence, experience and psychological stress all
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play a role in defining the answer given. This should be taken into account by practitioners, especially in a hos-
pital or legal framework. o
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RESUME

Outre la taille des optotypes utilisés, I'interaction de contour, les indices
secondaires, le comportement psychodynamique du patient, son expéri-
ence antérieure et les différences culturelles sont tous des facteurs pouvant
influer sur les résultats d’'un examen de Pacuité visuelle.

Dans le cadre de cet essai, nous avons comparé le taux de reconnaissance as-
socié a un tableau de lettres standard a celui d’optotypes proposés fondés sur
des chiffres. Le tableau standard de « C » a servi de point de référence pour
la comparaison. Nous décrirons également un tableau d’ondulations qui amé-
liore le résultat par rapport a des tableaux de « C » et de « E » qui présentent
des indices secondaires. Ce tableau examine I'acuité visuelle méridionale et
peut étre utilisé auprés de patients qui ne s’expriment pas verbalement.

MOTS CLES :
Acuité visuelle, optotypes, interaction de contour, tableau d’ondulations,
acuité visuelle méridionale.

INTRODUCTION

La mesure de l'acuité visuelle d’'une personne peut exercer une incidence
sur sa situation juridique. Par exemple, elle est nécessaire pour obtenir ou
renouveler un permis de conduire et peut exercer une influence sur les dé-
cisions concernant lefficacité d’une intervention médicale et la nécessité
d’un traitement supplémentaire.

L’historique et la conception du tableau d’examen, la forme et la taille des op-
totypes et la disposition des cibles sur le tableau ont été bien documentés*s.

Langle visuel sous-tendu a P’ceil par rapport a la cible définit la nomencla-
ture. Toutefois, la réaction du patient repose sur des facteurs autres que la
taille de la cible. Ces facteurs secondaires peuvent influer sur le résultat con-
signé. Les principaux facteurs secondaires sont liés a la structure de chacun
des optotypes. L’interaction de contour et le phénomeéne de regroupement
ainsi que les indices secondaires exercent une incidence sur la capacité du
patient a reconnaitre et a nommer la cible. Le présent rapport traitera de ces
questions et d’autres facteurs et présentera une comparaison de différentes
formes d’optotypes. En outre, de nouveaux concepts d’optotypes seront pro-
posés. Une étude indépendante limitée est présentée a 'appui du projet.

D’autres facteurs, comme I'éducation, les antécédents culturels et les expéri-
ences antérieures peuvent également influer sur la réponse du patient. Par ex-
emple, un patient qui travaille dans un bureau ou une banque interprétera plus
facilement I'information visuelle a la vue de lettres ou de chiffres qu’un patient
qui ne rencontre pas ce type d’images dans sa vie quotidienne ou sa culture.

L’état psychologique du patient, par exemple la timidité ou 'exubérance,
la pression que pourraient exercer ses pairs dans la salle de consultation
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ou un comportement hystérique, peut également exercer une incidence sur la réponse exprimée verbalement. La
facon dont 'examinateur sollicite une réponse et I'ordre dans lequel les cibles sont présentées peuvent également
influer sur le résultat.

PHENOMENE DE REGROUPEMENT, INTERACTION DE CONTOUR ET INDICES SECONDAIRES

Le phénomeéne de regroupement touche la capacité du patient a reconnaitre un optotype lorsque la cible se trouve
trés proche d’autres objets, comparativement au méme optotype isolé'>?. Le rapport ne traite pas de ce phénoméne.
Drautre part, 'interaction de contour est un phénomene de réduction de la reconnaissance d’un optotype en particulier
qui survient lorsque des stimuli adjacents sont placés & proximité de part et d’autre ou a I'intérieur de 'optotype?-34, 1l
s’agit d'une définition différentielle controversée étant donné que, dans la documentation, le phénomene de regroupe-
ment et I'interaction de contour sont souvent des synonymes interchangeables'>*. Leat et coll.?* ont observé que le
phénomeéne de regroupement peut étre causé par un amalgame de facteurs liés a I'interaction de contour, a 'attention
et aux mouvements oculaires. Linteraction de contour est un type d’interaction neuronale ou de masquage spatial
latéral causé par la présence de contours pres de la cible. Il a été suggéré que le phénomene se produit plus haut que la
rétine, probablement dans le cortex occipital, et résulte d’une inhibition latérale dans le cortex?%,

Leffet de l'interaction de contour dans un optotype nuit a la capacité du sujet a reconnaitre et 8 nommer correcte-
ment l'objet. Par exemple, le chiffre O comporte un espace important entouré de traits et le chiffre 2, des espaces
ouverts autour des traits. Lespace a I'intérieur des chiffres 6, 9 et 8 entraine une augmentation des interférences liées
a l'interaction de contour. Les lettres C, D et O sont ouvertes, alors que les lettres W, M et N sont associées a une in-
terférence accrue. Si nous comparons espacement différentiel a I'intérieur de la structure des lettres A et H, nous
observons que la lettre H ne présente pratiquement aucune interaction de contour. En revanche, I'interaction de con-
tour associée a la lettre A augmente lorsque le regard se déplace du bas vers le haut de la lettre. Toutefois, les indices
secondaires font en sorte qu'un patient habitué de lire des lettres latines reconnaitra la forme pyramidale d’une lettre
A floutée et que sa réponse sera consignée comme étant exacte. Les lignes angulaires obliques, comme celles dont sont
formés les chiffres 2, 4 et 7 ainsi que les lettres W, N, V, A, Z et K, donnent des indices secondaires de reconnaissance.

Afin d’équilibrer la tiche visuelle et d’éviter le phénomeéne de regroupement, les tableaux ont été concus pour
présenter sur chaque ligne le méme nombre de cibles séparées par un espace correspondant a la taille de la cible!*',
Toutefois, 'interaction de contour et les indices secondaires n‘ont pas été pris en compte. Par ailleurs, nous n’avons
pas tenu compte de I'incidence de la luminance ambiante dans ’évaluation de 'acuité visuelle puisqu’elle devrait
normalement étre maintenue a des niveaux acceptables et uniformes dans la salle de consultation?.

Pour améliorer la normalisation de la mesure de I'acuité visuelle, Raasch et coll.*® ont observé que la tiche visuelle doit
étre essentiellement équivalente a chaque échelon de taille, chacune des cibles exigeant le méme effort de résolution
et de reconnaissance. Il est peu probable que 'on puisse atteindre une lisibilité parfaitement équivalente, méme avec
le tableau de « C » de Landolt ou le tableau de « E », étant donné que la variation de la capacité visuelle entre les divers
méridiens peut favoriser certaines orientations®. Le tableau de « C » de Landolt et le tableau de « E » ont été introduits
pour contrer certaines de ces sources d’erreur, car ils comportent un concept unique d’interaction de contour. Méme si
la forme et la taille de la cible sont équivalentes, une image floutée (figure 1) montre une différence de luminance dans
certaines parties de 'optotype, ce qui peut donner des indices secondaires quant a son orientation.

Figure 1 : Optotypes E et C floutés montrant comment lorientation peut étre déterminée a partir de la luminance.

Comme l'ont observé Raasch et coll.®, le « C » et le « E » peuvent également étre associés a une reconnaissance
exacte de la cible favorisée par certaines orientations en raison de l'effet des saccades ou d’'une amblyopie sur un
méridien. Bien que les saccades soient omnidirectionnelles, leur orientation principale est horizontale, surtout pen-
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dant la lecture. Les saccades horizontales peuvent exercer une incidence sur la capacité de reconnaitre les cibles
lorsqu’elles sont placées a la verticale ou a ’horizontale.

Dans le tableau d’ondulations (figure 2) proposé ici, les ondulations et les lignes droites sont comparées. Le patient
est invité a repérer ondulation parmi quatre optotypes. Etant donné que la différence de saccades et de luminance
est équivalente a I'intérieur de la cible, la réponse est exempte d’indices secondaires.

Tableau d’ondulations visant a équilibrer Ueffet des saccades et de la luminance différentielle. Con¢u pour déterminer
Pexpérience d’une différence méridionale.

LTSS

Le résultat est déterminé dans deux méridiens. Une différence marquée du degré de reconnaissance entre les cibles
verticales et horizontales indiquera un effet méridional.

Des différences de résolution méridionales peuvent survenir aux premiers stades du développement visuel. Dans
les cas extrémes, ces différences peuvent avoir une incidence sur la capacité de résoudre des cibles dans certains
méridiens plus tard au cours de la vie35. Leat® a rapporté quenviron 69 % des bébés présentent un astigmatisme
de +1,00 ou plus a la naissance. Il peut étre lié & une hypermétropie comprise entre +2,00 et +4,00. L'ordonnance di-
minue rapidement a environ 17 % vers ’dge de 6 ou 7 ans. On peut supposer que, dans certains cas d’hypermétropie
prononcée qui sont liés & un astigmatisme important, il est possible que la vision associée a certains méridiens
demeure floue a 'étape critique du développement et que la résolution visuelle ne se développe pas uniformément.
(Remarque : lors de ’'examen d’un patient 4gé, il est possible que le professionnel ne connaisse pas ses antécédents
de développement visuel et neurologique alors qu’il était en bas dge. Une légere réduction de I'acuité visuelle que
Pordonnance minimale actuelle ne permet pas d’expliquer peut étre observée.) Si le tableau d’ondulations indique
une amblyopie sur un méridien, une amélioration de l'acuité visuelle dans un méridien précis pourrait étre obtenue
par Pajout d’un cylindre a +2,00 D sur la réfraction normale pour une utilisation en vision de loin (et non en vision
de pres) quelques heures par jour. Il s’agit d’une forme de correction méridionale par la méthode de Humphriss.

Les patients qui ne s’expriment pas verbalement, que ce soit en raison d’une pathologie, de la timidité ou de
normes culturelles, peuvent avoir de la difficulté a répondre aux questions concernant l’acuité visuelle. Le tableau
d’ondulations permet au patient de signaler simplement la différence entre les lignes droites et les ondulations par
un mouvement de la main.

Les lettres latines standards (occidentales) sont les optotypes les plus utilisés dans de nombreux pays occidentaux.
Leslettres C,D,H, K, N, O, R, S, V et Z de Sloan et les lettres D, H, N, U, V, F, R, P, E, Z, C et K du systéme British Stan-
dard comprennent des lignes courbes, droites et angulaires. Les lignes courbes et angulaires peuvent donner des
indices secondaires. Les lettres A, B, G, I, J, L, M, Q, T, W, X et Y ne sont pas utilisées, car elles présentent des indices
secondaires importants, comme la forme pyramidale du A, ou sont reconnaissables méme lorsqu’elles sont floutées,
comme dans le cas du T ou du Y, ou encore des lignes trés serrées qui prétent a confusion en raison de I'interaction
de contour, comme le M et le W. Dans la recherche présentée, les lettres Y, X et A et T, qui ne sont normalement pas
utilisées, sont comparées aux lettres U, V, O et H, qui sont acceptées.

La variété des lettres utilisées dans les nombreuses cultures peut exercer une incidence négative sur la capacité de
certains patients a répondre avec certitude et exactitude lorsqu’on leur présente des lettres latines. Alors que les
populations continuent de se mélanger, l'utilisation de lettres peut fausser ’évaluation de I’acuité visuelle chez cer-
tains patients. A I'exception de certaines cultures, comme dans le cas des langues arabe et siamoise et de certaines
langues du sous-continent indien, la forme des chiffres indo-arabes (occidentaux) devient universelle. Il pourrait
étre avantageux que les optotypes soient fondés sur des chiffres plutot que sur des lettres.
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UTILISATION D’UNE INTERACTION DE CONTOUR GRADUEE CROISSANTE POUR DEFINIR LE CRITERE
D’EVALUATION DE LA RECONNAISSANCE A L’'INTERIEUR DU MEME ANGLE VISUEL SOUS-TENDU.

Un nouveau concept de chiffres pourrait améliorer la normalisation du tableau d’examen. Les chiffres utilisés dans
le tableau de chiffres sont 2, 3, 4, 5, 6, 8, 9 et 0. Les chiffres 1 et 7 sont exclus, car ils sont trop faciles a reconnaitre
méme lorsqu’ils sont tres floutés. Bien que le tableau de chiffres compte deux choix de moins que le tableau de
lettres, il demeure suffisant pour déterminer I'acuité visuelle. Les chiffres sont présentés en forme de boite sur une
grille de 5 par 5 pour réduire les indices secondaires.

La premiére rangée de chiffres (b) contient des optotypes de forme traditionnelle. Les optotypes proposés sont
présentés a la figure 3, dans la rangée c. Les chiffres 4 et 2 conservent leur forme angulaire et servent d’indices sec-
ondaires en guise de point de comparaison par rapport a une évaluation standard de l'acuité visuelle.

Figure 3 : Comparaison de la structure des lettres par rapport a celle des chiffres standards et des chiffres présentant moins
d’indices secondaires. La premiére rangée de chiffres (b) comporte des indices secondaires qui facilitent la reconnaissance.
Les chiffres de la rangée c ont été congus pour réduire les indices secondaires et présenter différents degrés d’interaction de
contour. Dans la rangée d, les indices secondaires sont encore plus réduits. Les deux rangées du bas (e et f) comportent des
espaces pour réduire le phénomeéne de regroupement. Les chiffres 0 a chaque extrémité servent a comparer les voies optiques
controlatérales ou ipsilatérales.
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Le chiffre 0, en forme de boite, comporte trés peu d’interaction de contour. Il est suivi par le chiffre 3, qui comporte
une interaction de contour légérement supérieure. L'espace ouvert au centre du chiffre 3 est un indice secondaire.
Les chiffres 5, 6, 9 et 8 comportent trés peu d’indices secondaires. Le chiffre 5 comporte une interaction de contour
plus importante que le chiffre 3. L’étape suivante consiste a présenter les chiffres 6 et 9 avec un facteur de 'optotype
mangquant et le chiffre 8 avec une interaction de contour maximale.

Le concept original (figure 3, rangée d) réduit au minimum les indices secondaires. Par exemple, comparez le chiffre
8 dans la rangée d a celui dans la rangée c. L'image s’est avérée trop modifiée pour que les jeunes enfants puissent la
reconnaitre. Pour améliorer le confort du patient et favoriser une meilleure réponse, une petite quantité d’indices
secondaires a été ajoutée, comme le montre la rangée c. En guise de modification supplémentaire (rangées e et ), de
lespace a été ajouté a coté du chiffre central pour atténuer le phénomeéne de regroupement. Le chiffre 4 modifié sert de
point de référence pour la comparaison avec les tableaux standards. En présentant un O de part et d’autre des chiffres
et en demandant au patient de comparer les deux 0, il peut étre possible de déterminer la présence d’une réduction des
voies optiques controlatérales ou ipsilatérales. Une différence notable peut indiquer des changements neurologiques.

Les figures 4a & ¢ montrent comment les indices secondaires peuvent entrainer une réponse exacte méme lorsque la
cible est floutée. En effet, les chiffres et les lettres standards conservent leur forme et peuvent étre reconnus méme
lorsqu’ils sont floutés. Par exemple, on peut reconnaitre le chiffre 8 en raison de son centre étroit, le chiffre 5 en
raison de sa forme carrée dans la partie supérieure et de sa forme arrondie dans la partie inférieure, les chiffres 2 et
7 en raison de leurs lignes diagonales et le chiffre 4 en raison de sa forme pyramidale.

L’un des avantages du concept proposé est que le chiffre 5 peut étre retourné horizontalement pour créer le chiffre 2
et le chiffre 6, verticalement/horizontalement pour former le chiffre 9 (rangées c et d). Ce concept réduit également
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les différences dans les indices secondaires, car les cibles ont la méme forme que dans le tableau de « C ».

En positionnant le chiffre 9 a coté des chiffres 8 et 5 et a coté du chiffre 6, séparé par un facteur d’interaction de
contour, 'examinateur peut évaluer Pacuité visuelle dans le méme angle visuel.

Figures 4a, 4b et 4c : Images floutées de lettres et de chiffres. Bien que les optotypes soient floutés, leur forme et les variations
de luminance dans leur forme permettent de les reconnaitre correctement dans certains cas. Les formes dans les tableaux de
« C » et dondulations, a la rangée g, sont plus difficiles a distinguer.
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Les tableaux d’ondulations et de « C » sont ajoutés en guise de point de comparaison.

Lors de I'évaluation de l'acuité visuelle a 'aide de tableaux traditionnels, certains optotypes de méme taille ne sont
pas reconnus, alors que des cibles de plus petite taille sont distinguées sur la ligne suivante. Ce phénomeéne a en-
trainé 'utilisation de diverses notations, p. ex., 6/6%, 6/62, 6/6 partielle. Toutefois, ces notions n’indiquent pas quelles
cibles ont été distinguées et lesquelles ont été énoncées incorrectement. Pour surmonter ce probleme, il a été suggéré
d’introduire une nouvelle notation en évaluant I’acuité visuelle au moyen de lettres37-39. L’utilisation des nombres
modifiés présentés ici permet de catégoriser la difficulté de reconnaissance sous 'influence de I'interaction de contour.

Lareconnaissance d’une image tirée d’une expérience antérieure sera abordée plus loin. En utilisant cette approche,
les chiffres présentent un avantage par rapport aux lettres en guise de base pour la conception d’optotypes.

REPONSES DES PATIENTS A L’EXAMEN

Jusqu’a présent, les caractéristiques physiques du systéme visuel ont été observées en tenant peu compte de la
réponse humaine. Riggs®*® souligne que, lorsqu’on évalue la capacité de résolution de l'ceil, les criteres devraient étre
subdivisés ainsi : détection, résolution, reconnaissance, identification et verbalisation. Riggs indique que la réponse du
patient dépend de divers facteurs, a savoir la structure physique de la cible, c’est-a-dire angle minimal de résolution
de la cible, les antécédents du patient, c’est-a-dire les expériences antérieures du patient avec les symboles choisis et
les caractéristiques psychologiques du patient.

Contrairement a une expérience scientifique dans le cadre de laquelle un participant est choisi selon sa capacité a
comprendre la tiche et a répondre honnétement, un examen clinique exige une méthode permettant de vérifier le
critere d’évaluation, méme contre la volonté du patient.

La détection exige que le patient soit en mesure de montrer sa compréhension de la tiche a accomplir et qu’il soit
a laise d’atteindre le résultat. Il est possible que ces conditions ne soient pas réunies lors de 'examen d’un jeune
enfant, d’une personne ayant une éducation suffisante, une culture différente ou des capacités mentales réduites,
ou d’une personne qui subit un stress psychologique. Ces patients nécessitent une cible appropriée et une méthode
permettant de produire une réponse.

REPONSE ALTEREE PAR LA TAILLE ET LE FLOU

Si la taille de la cible exerce une incidence sur I'incapacité de reconnaitre correctement un optotype, il en va de
méme pour le degré de floutage. La taille de la cible, qui, par définition, représente l'acuité visuelle consignée, sup-
pose un systéme optique parfait. Au-dela du flou causé par 'amétropie et la structure de la cornée et du cristallin,
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il faut également tenir compte de la structure de la rétine et du fonctionnement neurologique de la voie optique.
Dans la pratique clinique, il peut arriver qu’un patient puisse donner une réponse exacte en reconnaissant la cible,
mais mentionner qu’elle n’est pas claire ou nette méme s’il arrive a la voir. Lexamen de la fonction d’étalement du
point (figure 5) et 'utilisation de la grille d’Amsler peuvent permettre d’expliquer cette réponse®. Une détérioration
accrue de la reconnaissance attribuable a une augmentation de la fonction d’étalement du point est plus suscep-
tible d’entrainer une confusion quant a la réponse exacte devant des cibles comportant une interaction de contour
plus complexe. L’angle de distorsion, selon la fonction d’étalement du point, touche également différents optotypes
d’une méme ligne. A certains égards, cela remet en question la validité de la définition de l'acuité visuelle d’un
patient lorsque 'augmentation de la fonction d’étalement du point est évidente. La prise en compte de la fonction
d’étalement du point lors de I’évaluation de I’acuité visuelle devrait désormais étre prise en compte dans I'examen
clinique. Lavenement de I'instrumentation qui comprend ’examen de la fonction d’étalement du point rend cela
possible. Malheureusement, 'examen clinique ne comporte pas encore de norme universelle d’évaluation de l'effet
de la fonction d’étalement du point sur ’acuité visuelle.

Distorsion d’une cible lorsque la fonction d’étalement du point est de faible qualité.

WF TOTAL Object Retina

Object

Dans un ceil ot il y a une plus grande variation des structures cornéennes et cristalliniennes (schéma de Zernike,
figure 6), la distorsion de la région périphérique peut étre réduite en ajoutant une correction négative. Le patient
s’adapte pour ramener le point de focalisation a la fovéa, ce qui entraine une contraction de la pupille. Le flou di-
minue et 'image percue devient plus nette, mais plus petite. Si le patient mentionne que I'image est plus nette, il
n’arrive plus a différencier rapidement des chiffres comme 5 et 6 lors de I'interrogation. Le flou périphérique a été
atténué, mais la taille réduite de 'image percue a augmenté I'effet néfaste de I'interaction de contour.

Distorsion de la cornée périphérique et/ou du cristallin illustrée sur un schéma de Zernike. Une contraction de la
pupille (indiquée par un cercle jaune) réduit la distorsion, ce qui rend 'image plus nette, mais plus petite.

Low order aberrations { unit: um )
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ASPECT PSYCHOPHYSIQUE DE L’INTERPRETATION VISUELLE

L’état émotionnel et I’état psychologique sont d’autres facteurs qui peuvent exercer une incidence sur la capacité
du patient a formuler la bonne réponse. Dans certaines cultures et pour certaines personnalités, surtout si d’autres
personnes sont présentes dans la piece, un patient peut avoir 'impression qu’il sera jugé s’il ne parvient pas a don-
ner la « bonne » réponse.

En étant conscient que le patient subit de telles pressions, le professionnel peut modifier le mode d’interrogation
pour atténuer son stress. Plutét que de demander au patient de nommer l'optotype présenté, il peut lui demander de
différencier deux cibles connues. Les cibles sont ensuite présentées en augmentant graduellement le degré de diffi-
culté. Pour commencer, les chiffres 2 et 4 sont présentés au patient. Les deux étant faciles a reconnaitre, ils inspirent
la confiance de réussir. Le patient se voit ensuite présenter les chiffres 0 et 3, suivis de 5 et 6, de 6 et 9, et enfin de 9
et 8. A chaque étape, la différenciation devient plus difficile. Le fait de dire au patient que nous recherchons le seuil
de réussite et de difficulté 1ié a la reconnaissance élimine le modéle de réussite/d’échec. Les bonnes réponses étant
nombreuses, le patient se sent plus a laise.

Les tableaux d’acuité visuelle traditionnels commencent par un chiffre de grande taille, puis la taille des images di-
minue par étapes. Le modeéle est inversé dans la plupart des expériences scientifiques, en particulier celles portant
sur la vision. Le sujet répond au premier moment ot un stimulus croissant est percu. L'utilisation d’une telle mé-
thode vise a empécher la mémoire, 'expérience, la fatigue et 'ennui d’influer sur le résultat.

Comme il a été mentionné précédemment, la question du succes/de I’échec et de I'estime de soi peut créer des
tensions. Dans le modéle dont les images sont présentées en ordre décroissant de taille, le patient passe de la
réussite a I'échec, le critéere d’évaluation étant I’échec. Si cet ordre était inversé, pourrait-on obtenir un meil-
leur résultat psychologique, et possiblement une mesure plus précise? La reconnaissance des formes des cibles
de plus grande taille permettrait-elle une meilleure interprétation des cibles de plus petite taille? La fatigue et
Pennui altérent-ils la réponse?

L’aspect psychophysique de la perception visuelle et de I'interprétation a été examiné en profondeur par Frisby*°.
Citant Sutherland*, Frisby observe que la capacité a reconnaitre un objet et a répondre correctement dépend de sa
«ressemblance » par rapport a la description structurelle. Sutherland décrit le cas de la lettre T, présentée dans de
nombreux formats et polices de caractéres. Ce cas est illustré a la figure 7. Le sujet devrait reconnaitre « la lettre T »
méme si la description structurelle peut étre déformée ou brouillée en présence d’une ligne horizontale en haut et
d’une ligne verticale en dessous. Le systéme visuel examine les schémas sous forme de description symbolique et les
compare a une description enregistrée. La réponse du patient, sur laquelle repose 1’évaluation de 'acuité visuelle,
reflete I'interprétation plutdt que la résolution. Comme il a été mentionné, I'expérience, ’éducation et ’'adaptation
culturelle exercent une incidence sur cette réponse.

Figure 7 : La lettre « T » dans différents formats. Pour une personne instruite et connaissant la culture occidentale, la
reconnaissance et la réponse seront exactes, tandis qu’une personne ne connaissant pas la culture occidentale ou une jeune personne
ne pourra reconnaitre qu’un nombre limité de formes et de symboles et formuler une quantité limitée de bonnes réponses..
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Rohrschneider et coll.*? ont comparé les résultats obtenus a I'aide des anneaux de Landolt et de chiffres. Les résul-

tats ont montré une forte corrélation avec les deux optotypes. L’acuité visuelle mesurée avec les chiffres était su-
périeure de 0,13 a celle mesurée avec le « C » de Landolt, ce qui correspond a environ 1 ligne sur I’échelle de Snellen.
Ce résultat indique que la reconnaissance de la forme joue un réle au moment de déterminer le résultat final de la
capacité visuelle. Les résultats obtenus peuvent étre comparés a ceux du tableau de « C ».

RECHERCHE : ETABLIR LE TAUX DE REUSSITE DE LA RECONNAISSANCE DES OPTOTYPES EN UTILISANT
DIFFERENTS MODELES A DIVERS DEGRES D’ACUITE VISUELLE.

Méthodes

Pour étayer Pargument présenté, une étude de recherche limitée a été réalisée par trois chercheurs indépendants et
Pauteur. Des tableaux d’examen de Iacuité visuelle de différentes tailles ont été préparés pour étre affichés sur un

CANADIAN JOURNAL OF OPTOMETRY | REVUE CANADIENNE D’OPTOMETRIE VOL. 85 NO. 1

41



42

G RECHERCHE CLINIQUE

écran d’ordinateur a 6 métres du sujet (figure 8a et b). Les tableaux présentaient diverses cibles et des lettres liné-
aires traditionnelles. La taille des cibles variait de 6/7,5 & 6/4. Toutes les cibles devaient étre testées.

Figures 8a et 8b: Les tableaux de chiffres, de lettres et de formes utilisés pour la recherche.

a)
6/7.5
EZ4EEDEE 8984 25630 6/4
89504E2B3 Ofm 3000 4Z9B3IOSE efs
429B305E6 6/5 95046283 et Bl
98425630 6/4 EZ4EEDEE 6/1.5
UVYXAOHT 6/7.5 YTUOV XHA 6/4
TYVUOAHX 6/5
THOVXYAWU 6/6=8.73mm
THOV XYAWU 6/6=8.73 mm
TYVUOAHX 6/5
UVYXAOHT s
YTUOVXHA 6/4
b)
] ad C o a C o 0 s = u = 1 = W = m .
a 4] a c n & C o &/6=873mm ] = 1 = i = m = 665873 mm
a c o a c a ] 3] o = ] = ] = n = ] L
c a ] c n ] o a ] [ n W = w = " = "

L’étude a révélé une diminution importante du taux de réussite de la reconnaissance lorsque la taille était réduite
de 6/5 4 6/4. Etant donné qu’un résultat d’acuité visuelle de 6/4 a peu d’importance dans la vie quotidienne et est
rarement examiné dans le cadre de travaux cliniques, la présente discussion porte sur le taux de réussite lorsque la
taille était réduite de 6/7,5 4 6/5.

Les participants a cette étude ont été recrutés parmi des patients de cabinets. Ils ont consenti a participer apres
avoir été informés de l'objectif, de la méthode et des modalités de la recherche.

Vingt-huit (28) sujets ayant une acuité visuelle d’au moins 6/6 ont été sélectionnés au hasard. Les sujets présentant
une pathologie ou un astigmatisme supérieur a -0,75 D, ou ayant déja subi une chirurgie au laser, n’ont pas été inclus.
Les sujets présentant un astigmatisme oblique de plus de 20° par rapport a la verticale ou a I’horizontale ont été ex-
clus. Les sujets ont utilisé leur ordonnance habituelle, et seul I'ceil droit* a été évalué. Le second ceil était recouvert
d’un cache-ceil, mais ouvert, pour éviter de créer une réduction de Pouverture pupillaire par les paupiéres.

On a demandé au sujet de lire chaque tableau et de donner une seule réponse, sans deviner et sans hésiter. Le nom-
bre de bonnes réponses a été consigné.

On a demandé a quatorze (14) sujets de lire le tableau de 6/7,5 a 6/4. Apres une pause, on leur a demandé de lire le
tableau dans l'ordre inverse, de 6/4 a 6/7,5. Cet ordre a été inversé pour les 14 sujets suivants.
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Résultats

Les optotypes étaient divisés en nombres, en lettres et en formes. Quatre formats d’optotypes ont été utilisés : 6/7,5,
6/6, 6/5 et 6/4. Toutefois, comme il a été mentionné précédemment, la taille 6/4 n’a pas été prise en compte dans la
discussion ci-dessous. Les résultats sont présentés dans le tableau 1.

Tableau 1 : Reconnaissance exacte des optotypes, des chiffres, des lettres et des formes.

Ordre décroissant de taille

6/75 |27 | 28|28 (28|27 |27 2425|2727 (2625|2727 ]26]|26]26]|26]|26/(26|24]24]|24]24

6/6 | 27 [ 28 |27 |27 |24 |18 |16 |19 | 27 [ 26| 27 | 26 | 27 | 27 | 27 |27 | 25 26|26 [ 25|24 |23 |24 |24

6/5 |27 |27 126(25(15 |13 [12(10]26]19 [20]20|27[23]|20)|25]|23|24]|24(23|22]21]23]23

6/4 | 2312512521 9 5 2 2 124|116 |15 (14 (20(20]14 |24 |11 |13 |12 12| 6 5 7 8

Ordre croissant de taille

6/4 |22 2425|123 | 11| 6 7 6 (2311415 |16 |20 18 | 15 | 24

6/5 | 2612627261818 1617|2523 [22]22]25(22]20]25

6/6 | 27 | 27 | 26 | 27 | 24 24|21 [22]|26]26]|25|25]|26(26]|26]27

6/75 | 27 | 28 | 28 [ 28 | 27 | 26 [ 26 | 27 | 27 | 27 [ 26 | 27 | 27 [ 26 | 26 | 27

Les valeurs représentent le nombre de sujets (sur un total de 28) qui ont reconnu correctement les cibles.

En ce qui concerne la cible de 6/7,5, qui est tout a fait a la portée des sujets, les nombres et les lettres ont été
correctement reconnus par 26 a 28 sujets, a 'exception des chiffres 9 et 8 et de la lettre X, résultat qui peut
s’expliquer par I'interaction de contour accrue de ces formes. Il est intéressant de noter que les chiffres 6 et 9 ont
la méme forme, mais retournée. Lors du suivi de haut en bas, ce qui pourrait représenter I'ordre naturel, espace
ouvert au bas du 9 s’assombrit lorsque la section fermée de la partie supérieure est retenue sur la rétine. Dans le
chiffre 6, 'espace ouvert dans le haut de l'optotype n’a aucun effet sur la partie inférieure. L'effet se poursuit avec
toutes les tailles (nombre de patients formulant la bonne réponse : 6/7,5; 6 = 27,9 = 24; 6/6 6 = 18,9 =16; 6/5 6 =
13,9=12;6/46=59=2)

Les symboles cibles du tableau de C sont également reconnaissables peu importe l'orientation (26 sujets). En re-
vanche, la reconnaissance des optotypes dans le tableau d’ondulations (24 sujets) s’est avérée plus difficile.

En ce qui concerne la cible de 6/6, soit le degré d’acuité visuelle de base choisi pour les sujets, 26 ou 27 sujets ont
nommé correctement les lettres. Le nombre d’optotypes a été classé en deux groupes; ceux du premier groupe (0,
2, 4 et 3) avaient des formes plus ouvertes, un moindre degré d’interaction de contour et des indices secondaires
plus faciles a remarquer, et ceux du deuxiéme groupe (5, 6, 9 et 8) avaient des formes moins ouvertes, ce qui
augmentait Pinteraction de contour, et moins d’indices secondaires. Le premier groupe a été associé a un niveau
élevé de reconnaissance (27 ou 28 sujets). Dans le deuxiéme groupe, le taux de réussite diminuait 4 mesure que
Pinteraction du contour augmentait. Le chiffre 5, qui compte deux espaces ouverts, a été nommé correctement
par 24 sujets. Les chiffres 6 et 9, comptant chacun un espace ouvert, ont été nommés correctement par 18 et 16 su-
jets, respectivement. Le chiffre 8, qui comporte une interaction de contour maximale, a été nommé correctement
par 19 sujets. Dans le tableau de C, 25 sujets ont reconnu une ouverture verticale et 26, une ouverture horizontale.
Le nombre de sujets ayant reconnu les cibles du tableau d’ondulations était presque le méme, mais le nombre de
sujets qui ont correctement repéré Pondulation verticale était 1égérement inférieur.

Dans le tableau 6/5, qui présente une taille de cible que certains sujets ne pouvaient reconnaitre pas facilement,
un éventail de différences ont été observées entre les lettres. Les lettres acceptées U, V, O et H ont été correcte-
ment nommeées par 26, 19, 23 et 20 sujets, respectivement, tandis que les lettres rejetées Y, X, A et T ont été recon-
nues par 20, 20, 27 et 25 sujets. La lettre A (correctement nommée par 27 sujets) présente des indices secondaires
importants, puisqu’elle a une forme de pyramide comme un chiffre 4 ordinaire. Bien qu’elles soient de forme
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semblable, les lettres U et V produisent des résultats bien différents (26 sujets, comparativement a 19). Cette dif-
férence pourrait étre attribuable a I'interaction de contour inférieure de la lettre U par rapport a la lettre V. La
pyramide inversée de la lettre V devrait donner un indice secondaire. Les différentes réponses a la forme pyrami-
dale de la lettre A (27) par rapport a la forme inversée de la lettre V (19) ne sont pas faciles a expliquer. Une forme
pyramidale pourrait étre plus acceptable sur le plan culturel quun V**4, L’espace ouvert de la lettre T (25), qui
donne des indices secondaires, produit un taux de succes nettement supérieur.

En ce qui concerne les chiffres, les formes ouvertes de 0, 2, 4 et 3 sont plus faciles a reconnaitre (de 25 a 27 sujets)
que les formes plus fermées (15 sujets ont reconnu le chiffre 5,13 et 12 sujets, les chiffres 6 et 9 et 10 sujets, le chiffre
8). Encore une fois, le tableau de C montre qu’il est légérement plus facile de reconnaitre une ouverture horizontale
qu’une ouverture verticale. Le tableau d’'ondulations produit des résultats semblables, qui s’accompagnent possible-
ment d’une légere baisse pour l'ondulation verticale.

Si nous examinons le tableau de C comme outil de base pour mesurer l'acuité visuelle par la reconnaissance (23 ou
24 sujets) et 6/5 comme norme que de nombreux sujets parviennent normalement a atteindre, les lettres V, Y, X et H
sont associées & un taux de reconnaissance inférieur (19 ou 20 sujets) et les lettres U, A et T, a un taux de reconnais-
sance supérieur (de 25 a 27 sujets). L’absence des lettres Y, X, A et T dans les tableaux de Sloan et du systéme British
Standard semble valide, et les résultats présentés ici indiquent que les lettres V et H devraient également étre exclues.

Dans le tableau de chiffres, les chiffres ouverts sont plus faciles a reconnaitre et les chiffres fermés, plus difficiles a re-
connaitre. La difficulté de reconnaitre les chiffres suit un schéma déterminé par 'ampleur de I'interaction de contour.
Lorsque le tableau de C a été utilisé comme outil de base (reconnaissance par 23 ou 24 sujets), les chiffres ouverts ont
été reconnus par 25 a 27 sujets, alors que les chiffres fermés ont été reconnus par 10 a 15 sujets. Parmi les chiffres fer-
més, le plus facile a reconnaitre était le 5, suivi du 6 et du 9, et enfin du 8. Il s’agit de la base de la conception du tableau
de chiffres. Le tableau permet d’évaluer la vision obtenue a une taille précise au moyen de I'interaction de contour.

Le tableau d’ondulations montre une correspondance raisonnable & 6/5. Lorsque le tableau de C a été utilisé comme
outil de base (reconnaissance par 23 ou 24 sujets), le tableau d’'ondulations a été associé a une reconnaissance par 21
4 23 sujets. A 6/4, le taux de réussite est beaucoup plus faible (de 5 a 8 sujets). Etant donné que le tableau est congu
pour les enfants, les patients qui ne s’expriment pas verbalement et les patients qui n’ont pas appris les symboles
occidentaux, une réussite a 6/6 est suffisante. Le tableau 6/4 n’est pas abordé dans la discussion.

Le tableau 2 montre la baisse de la reconnaissance a4 mesure que la taille de la cible diminue. Les chiffres ouverts sont
associés a une évaluation uniforme. Le taux de reconnaissance diminue a mesure que l'interaction de contour aug-
mente. Si le chiffre 4 présente une interaction de contour supérieure, il est également associé a un indice secondaire
trés important. Les chiffres fermés entrainent une diminution beaucoup plus importante de la reconnaissance. Les
lettres sont plus difficiles a catégoriser. La reconnaissance varie peu entre les lettres U, A et T. Les lettres U et T présen-
tent peu d’interaction de contour alors que la lettre A est associée a des signaux secondaires. Les lettres V, Y, X et H
présentent une interaction de contour supérieure. Les tableaux de C et d’'ondulations produisent des résultats stables.

Tableau 2 : Variation de la reconnaissance avec la réduction de la taille de l'optotype.

=

6/7,5 27 | 28 | 28| 28 | 27 | 27 | 24 | 25 | 27 | 27 | 26 | 25 | 27 | 27 | 26 | 26 | 26 | 26 | 26| 26 | 24 | 24| 24 | 24

6/6 27 | 28 | 27| 27 | 24| 18 | 16 | 19 | 27 | 26 | 27 | 26 | 27 | 27 | 27 | 27 | 25 |26 | 26| 25|24 | 23|24 |24

6/5 27 127 |26 25|15 |13 |12 |10 | 26|19 |20 20|27 |23 |20 |25 |23 |24|24|23]|22]21]23]23
Variation 0 1 2 3 12 114 |12 |15 1 8 6 5 0 4 6 1 3 2 2 3 2 3 1 1
de 6/7,5

a6/5

6/4 23 125|125 21 9 5 2 2 24116 | 15|14 (20|20 14 | 24 | 11 | 13|12 | 12 6 5 7 8

Variation | 4 | 3 | 3| 7 |8 |22|22|23| 3 |u|lo| 7|77 (2|2 5|wB|ula|ls|w]1r]s
6/7,546/4

Les valeurs représentent le nombre de sujets (sur un total de 28) qui ont reconnu correctement les cibles.
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Le tableau 3 compare la réduction de la reconnaissance lorsque les cibles sont présentées en ordre décroissant et
en ordre croissant de taille. On observe une différence mineure dans les résultats pour la plupart des optotypes,
mais aucune conclusion ne peut étre tirée de cette observation. Toutefois, les chiffres 5, 6, 9 et 8 sont associés a une
différence importante, la reconnaissance étant supérieure lorsque les cibles sont présentées en ordre croissant
de taille. Ce résultat pourrait s’expliquer par une augmentation de la fatigue et/ou de I’ennui pendant le déroule-
ment de Pexamen. Lorsque les cibles sont présentées en ordre décroissant de taille, le patient doit se concentrer
davantage sur les petites différences de forme entre les optotypes a mesure que leur taille diminue. Lorsque les
cibles sont présentées en ordre croissant de taille, la fatigue et lennui ne sont pas installés. On observe le méme
phénomene avec les lettres V, Y et X. Ces résultats valident le concept selon lequel la présentation des cibles en
ordre croissant de taille donne des résultats plus scientifiques et plus précis. Le concept de Snellen, qui a établi la
norme en 1862, demeure le plus largement utilisé, et il est peu probable qu’un changement soit admis.

Tableau 3 : Comparaison de la reconnaissance exacte des chiffres et des lettres en présentant les cibles en ordre croissant et en
ordre décroissant de taille.

0 2 4 3 5 6 9 8| U|VI|Y|X|A|O|H|T

Ordre décroissant de taille

6/75 | 27 | 28 | 28 | 28 | 27 | 27 |24 | 25|27 |27 | 26| 21|27 |27 26] 26

6/6 27 | 28 | 27 | 27 | 24 |18 | 16 | 19 | 27 | 26 | 27 | 26 | 27 | 27 | 27 | 27

6/5 27 127 | 26| 25|15 13 12|10 | 26|19 |20 )20 |27 | 23|20 25

Variation de
6/7,546/5

Ordre croissant de taille

Variation de
6/546/75

6/5 26 126 |27 |1 26|18 18 |16 |17 | 25|23 222225222025

6/6 27 | 27 | 26 | 27 | 24 |1 24|21 | 22| 26| 26| 25|25 |26 | 26| 26| 27

6/75 | 27 | 28 128 |28 |27 |26|26|27 27|27 |26]|27]|27]26]26]27

Les valeurs représentent le nombre de sujets (sur un total de 28) qui ont reconnu correctement les cibles.

DISCUSSION

Comme il a été mentionné, la mesure de l'acuité visuelle peut avoir une incidence importante dans un contexte
juridique ou médical. Dans les cliniques achalandées du milieu hospitalier en particulier, la mesure de I’acuité vi-
suelle est souvent déléguée a des membres du personnel auxiliaire, qui pourraient ne pas utiliser la méme méthode
qu’un professionnel chevronné pour déterminer le critére d’évaluation. En outre, un patient peut étre évalué par
une personne différente d’une visite a 'autre. Par conséquent, le critére d’évaluation accepté et consigné pourrait
différer pour des patients présentant le méme probléme visuel, ce qui pourrait exercer une incidence sur la décision
du spécialiste de poursuivre le traitement en examinant les données sur papier. En 1982, le National Eye Institute
des Etats-Unis a élaboré le tableau Early Treatment Diabetic Retinopathy Study (ETDRS) et un protocole pour les
examens de la vue. Cet outil est devenu la norme de référence pour évaluer ’acuité visuelle®.

Le tableau de lettres standard entraine des variations incontrolées de la reconnaissance des optotypes, ce qui pose
probléme pour I’évaluation a I'intérieur d’une seule rangée de cibles. Le tableau de chiffres proposé ici entraine des
changements graduels qui reposent sur I'interaction de contour. Compte tenu de la conception des optotypes, il
permet de consigner un critére d’évaluation clair et devrait donc étre reproductible lorsque différents profession-
nels examinent le méme patient. Le tableau de C et le tableau d’ondulations, qui contiennent une ou deux formes,
produisent des résultats stables pour une méme taille et une variation stable et significative lorsque la taille diminue.
Le tableau d’ondulations présente des avantages pour les enfants et les patients qui ne s’expriment pas verbalement.
Un autre point a été relevé dans la pratique, a savoir que I'utilisation d’'un miroir peut causer de la confusion sur le
plan de l'orientation chez certains enfants. On observe des incohérences sur le plan de l'orientation liées aux tab-
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leaux de C et de E. Ces incohérences ne se produisent pas avec le tableau d’ondulations.

Les facteurs qui influent sur la reconnaissance exacte des cibles et I'expression de cette reconnaissance sont variés.
1l ne faut pas négliger les aspects psychologiques. Demander a un patient nerveux ou géné de comparer des chiffres
connus plutdt que de reconnaitre les optotypes présentés peut aider a réduire la tension. Les données consignées
représentent un énoncé fixe et immuable de la capacité. L'hypothése selon laquelle la taille de 'optotype indique
lacuité visuelle est simpliste et ne devrait pas étre acceptée comme définition de l'acuité visuelle. La variation de
l'angle sous-tendu, 'interaction de contour et le phénomeéne de regroupement, la fonction d’étalement du point, la
reconnaissance culturelle, 'intelligence, I'expérience et le stress psychologique sont tous des facteurs qui jouent un
role dans la détermination de la réponse formulée. Les professionnels devraient en tenir compte, surtout dans un
cadre hospitalier ou juridique. o
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ABSTRACT

This case report demonstrates the importance of ruling out orbital masses
as an etiology in cases of non-resolving proptosis, upper eyelid edema, and
diplopia. This report also reviews the key testing required to properly iden-
tify or rule out orbital masses.

A 40-year-old African American male presented for persistent right upper
eyelid edema, proptosis, and diplopia in up-gaze following a physical as-
sault more than one year previously. Extraocular muscle testing revealed
moderate restriction in up-gaze and mild restriction in abduction of the
right eye. Anterior segment examination was remarkable for moderate
right upper eyelid chemosis and proptosis. Magnetic resonance imaging
(MRI) of the orbits revealed a mass originating from the right lacrimal
gland with marked proptosis of the right globe. Biopsy results of the right
lacrimal gland mass supported a diagnosis of rare intermediate- to high-
grade mucoepidermoid carcinoma of the right lacrimal gland. Management
included surgical removal of the lacrimal gland tumor, treatment of kera-
toconjunctivitis sicca following excision of lacrimal gland tissue, and long-
term co-management by oculoplastics and oncology.

Proptosis, upper eyelid edema, and/or diplopia can be expected after a re-
cent ocular trauma, but more serious etiologies can have similar presenta-
tions. This case report highlights the importance of further investigation
and neuro-imaging when a patient presents with these types of non-resolv-
ing clinical signs.

KEY WORDS:
Mucoepidermoid carcinoma, lacrimal gland tumor, proptosis, chemosis,
diplopia, extraocular muscle restriction

INTRODUCTION

In many cases of ocular trauma, common presenting signs and symptoms
include proptosis and eyelid edema. In some cases, the patient may also
have diplopia due to muscle entrapment from an orbital wall fracture. Al-
though these may be typical signs in an acute ocular trauma, an orbital mass
can present with similar signs and may be masked if the timing of trauma
overlaps the initial presentation of the orbital mass.

Orbital tumors can be benign or malignant and can originate from the or-
bit or nearby sources, or metastasize from another part of the body. As
the mass grows, the most common ocular signs include proptosis and dis-
placement of the globe away from the location of the tumor. Depending
on the size, origin, and type of tumor, patients can be symptomatic for
diplopia, pain, and possible vision loss. If an orbital mass is discovered, it
is imperative to perform a biopsy to determine if the tumor is malignant
and if there is a risk of primary or secondary metastasis. In this report, a
case of mucoepidermoid carcinoma (MEC) was diagnosed, treated, and
managed. MEC is a common malignant epithelial tumor of the salivary
glands, but is exceedingly rare in the lacrimal gland. MEC of the lacrimal
gland usually presents as an isolated, painless, and slow-growing mass.
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Tumors are categorized into three grades based on the proportion of cellular types (mucous, epidermoid, and
intermediate cells), cytological features, and nuclear atypia seen histologically. Prognosis is solely dependent on
the histological grade of the tumor.

A 40-year-old African American male presented complaining of persistent right upper eyelid edema, propto-
sis, and diplopia in up-gaze since right orbital trauma from a physical assault more than one year previously.
The patient reported being evaluated at an outside hospital at the time of his physical assault. He did not have
records or reports of that visit, but recalls that the imaging performed at the time was unremarkable. His
condition had not been further evaluated since the initial encounter one year previously. He did not recall his
last eye exam and did not wear any optical correction. He reported a past ocular history of two different oc-
currences of Bell’s palsy (left-sided five years prior and right-sided three years prior), resulting in incomplete
eyelid closure of the right eye. His medical history consisted of hyperlipidemia, bipolar disorder, human immu-
nodeficiency virus, gastroesophageal disease, fatty liver, and herpes zoster. Medication use included amitripty-
line, esomeprazole, furosemide, a combination of elvitegravir/cobicistat/emtricitabine/tenofovir alafenamide
(Genvoya), paroxetine, and pravastatin.

Ocular examination revealed uncorrected distance acuities of 20/20 (6/6) OD and OS. Careful extraocular motility
assessment revealed both moderate restriction in up-gaze and mild restriction in abduction OD. The patient re-
ported diplopia in up-gaze, especially when looking up to the right. No tropia or phoria in primary gaze was noted
by a cover test at distance or near. Pupils and confrontation visual fields were normal in both eyes. Anterior seg-
ment examination was remarkable for moderate upper eyelid chemosis, incomplete eyelid closure, and proptosis
OD. Proptosis of the right eye was confirmed with Hertel exophthalmometry measurements. With a base of 104
mm, measurements were 25mm OD and 22mm OS. Intraocular pressures were 13 mmHg OD and 13 mmHg OS by
Goldmann tonometry. Dilated fundus examination was remarkable for a partial posterior vitreous detachment and
white without pressure superior temporal in the periphery OD and unremarkable OS. At this point, the patient was
sent for a computed tomography (CT) scan without intravenous contrast of the head and orbits and referred to the
oculoplastics specialist for evaluation.

CT scan of head without contrast revealed a mass located superior temporal to the right eye.

CT scan of the head revealed the presence of a mass superior temporally in the right orbit (Figure 1). Magnetic
resonance imaging (MRI) with and without intravenous contrast of the head and orbits was then ordered to obtain
better imaging detail of the soft tissue mass. The MRI report noted an enhancing mass within the superior lateral
margin of the right orbit measuring 2.3 x 2.0 x 2.0 cm, likely originating from the right lacrimal gland, with marked
proptosis of the right globe (Figures 2A, 2B, and 3).
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MRI of head and orbits without contrast. Axial T2-weighted (2A) and axial diffusion weighted image (2B)
showed an enhancing mass within the superior lateral margin of the right orbit measuring 2.3 x 2.0 x 2.0cm, originating from
the right lacrimal gland.

MRI of head and orbits without contrast. Sagittal TI-weighted image displaying an orbital mass of the right
lacrimal gland.

Differential diagnoses of the mass seen on the MRI included pleomorphic adenoma, a fibrous tumor of the orbit,
orbital inflammatory pseudotumor (ocular adnexal sarcoidosis), orbital lymphoma, and MEC. Based on the findings
of MRI of the orbits, a biopsy of the orbital mass was ordered and performed promptly.

Biopsy results of the right lacrimal gland mass led to the diagnosis of a rare intermediate- to high-grade MEC of
the right lacrimal gland (Figure 4). The biopsy was essential in making the diagnosis of MEC of the lacrimal gland.
Management included complete lacrimal gland tumor excision by an oculoplastic surgeon. A post-operative MRI of
the head and orbits with and without intravenous contrast was recommended.

The patient had expressed anxiety and refused MRI after lacrimal gland tumor removal due to claustrophobia;
therefore, a post-operative CT scan of the orbits with and without intravenous contrast was obtained. The CT re-
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port confirmed complete removal of the right lacrimal gland and tumor without evidence of residual tumor. The pa-
tient was then referred to oncology for continued management and consideration for adjuvant radiation treatment.

Figure 4: Histological slide of the right lacrimal gland tumor biopsy stained with hematoxylin and eosin. Based on the
proportion of epidermoid (squamous) cells (yellow arrow), intermediate cells (White arrow), and mucous cells (black arrow)
seen histologically, a diagnosis of an intermediate- to high-grade MEC of the right lacrimal gland was made.
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At the I-month post-operative visit, the patient presented with a complaint of severe right eye pain. He reported
improvement of the right upper eyelid edema and diplopia. Extraocular motility assessment revealed only mild
restriction in up-gaze, much improved compared to before surgery, and stable mild abduction deficit of the right
eye. There was noticeable improvement in proptosis subjectively and objectively on the post-operative CT scan
images and Hertel exophthalmometry set at base 104 mm; 23 mm OD and 22 mm OS. Pre-operative measurements
showed a 3 mm difference between the two eyes, compared to the 1 mm difference post-operatively. Anterior seg-
ment evaluation revealed 3+ diffuse superficial punctate keratitis (SPK) OD, trace SPK OS, and instantaneous tear
break up time (TBUT) OD. Management consisted of preservative-free artificial tears every 1-2 hours and artificial
tear ointment at bedtime OD. The patient will also be followed long-term with the oculoplastics specialist and will
be co-managed with oncology and adjuvant radiotherapy as needed.

DISCUSSION

In this case, the patient’s concurrent trauma may have confounded his initial diagnosis. In a patient with non-
resolving proptosis and upper eyelid edema, it is crucial to consider a possible orbital mass. Neuro-imaging is nec-
essary to identify the presence and location of an orbital mass. Once a mass was identified, a biopsy was essential in
making the diagnosis of MEC of the lacrimal gland.

The incidence of orbital tumors is 1.59 per million person-years and lacrimal gland tumors are much more rare, at
an incidence of 0.43 per million person-years.' Of the 10% of orbital lesions that are lacrimal gland tumors, epithelial
lesions comprise about 20%.2* Forty-five percent of epithelial lesions are malignant, with the least common of these
being MEC, which comprise only 3.6% (Figure 5).%?

MEC is more frequently found in the salivary glands and is extremely rare in the lacrimal gland. MEC is di-
agnosed slightly more often in females (3:2) and often presents at a mean age of approximately 50 years.*
Pathological diagnosis and prognosis of MEC are based on the proportions of epidermoid (squamous) cells,
intermediate cells, and mucous cells seen histologically. Low-grade MEC appears well-differentiated and con-
sists of over 50% mucous cells. In contrast, high-grade MEC is poorly differentiated and primarily composed
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of squamous and intermediate cells, with less than 10% mucous cells. Intermediate-grade exhibits histologic
features of both low- and high-grade MEC.5 Management for low-grade tumors involves referral to an oculo-
plastic specialist for extirpation and radiation oncology for possible adjuvant radiation. High-grade tumors are
treated with exenteration, radiation, and resection of the involved orbital bone.’ The need for chemotherapy is
generally reserved for recurrent and metastatic cases.®

Figure 5: Incidence of orbital tumors, demonstrating that mucoepidermoid carcinoma is the least common malignant orbital
tumor.??
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In a study of 50 patients with MEC of the head and neck who were followed until disease recurrence or death,
100% of patients with low-grade remained alive and cancer-free, 77% of patients with intermediate-grade re-
mained cancer-free while 0% died of disease, and 52% of high-grade patients died of disease.” High-grade MEC
of the lacrimal gland can metastasize to the lung, brain, or mediastinum.® There are only two reported cases of
patients with high-grade MEC treated with orbital exenteration and adjuvant radiation who have survived.®

When treatment of the tumor involves surgical removal of the lacrimal gland, dry eye signs and symptoms are
expected post-operatively. There is a decrease in reflex secretion and an increase in symptomatic dry eye initially
following lacrimal gland removal. Ocular surface signs and patient symptoms are expected to improve within six
months as the accessory lacrimal glands compensate by increasing secretion.®° Patients should be treated long-term
as aqueous-deficient dry eye.

Although rare, patients with high-grade MEC have a worse prognosis due to a higher rate of recurrence and pos-
sibility of distant metastases compared to intermediate-grade and low-grade tumors (Table 1).” Given the overall
poor prognosis, this patient with intermediate- to high-grade MEC was treated with prompt surgical intervention
and adjuvant radiotherapy. He will continue to be followed closely and co-managed by oncology and oculoplastics
for recurrence and metastasis.
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Table 1: Percentage of recurrence and distant metastases based on the histological grading of head and neck mucoepidermoid
carcinoma.’

Recurrence Distant Metastases
Low 0% 0%
Intermediate 23% 0%
High 30% 13%

CONCLUSION
In cases of non-resolving proptosis, eyelid swelling, and diplopia, it is essential to rule out the presence of an
orbital mass. Imaging is essential in determining if a mass is present in cases of proptosis. In this case, further
investigation with neuro-imaging led to the diagnosis of MEC, which was potentially life-saving. Biopsy is pivotal
to the diagnosis, treatment, and prognosis in these cases. It is important to educate the patient on the expected
development of dry eye symptoms following lacrimal gland excision. The patient can be reassured that there is
an expected improvement and possible resolution of dry eye symptoms over time. Co-management of patients
with intermediate- to high-grade MEC with oncology is critical due to the risk of recurrence and metastasis.
With frequent follow-up and regular repeated imaging, any recurrence may be caught early and treatment can be
initiated immediately. o

CORRESPONDING AUTHOR
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Sommaire

Ce rapport de cas démontre 'importance d’exclure les masses orbitales
comme étiologie dans les cas de proptosis, d’cedéme de la paupiere supéri-
eure et de diplopie qui ne se résorbent pas. Il traite également des princi-
paux tests nécessaires pour détecter ou exclure correctement les masses
orbitales.

Un Afro-Américain de 40 ans s’est présenté pour un cedéme de la paupiere
supérieure droite, un proptosis et une diplopie persistant dans le regard
vers le haut a la suite d’'une agression physique plus d’un an auparavant.
Les tests des muscles extraoculaires ont révélé une restriction modérée
du regard haussier et une légere restriction de 'abduction de T'ceil droit.
A examen du segment antérieur, un proptosis et un chémosis modéré de
la paupiere supérieure droite bien visibles ont été observés. L'imagerie par
résonance magnétique (IRM) des orbites a révélé une masse provenant de
la glande lacrymale droite et un proptosis net du globe droit. La biopsie de
la masse de la glande lacrymale droite a permis de diagnostiquer un rare
carcinome muco-épidermoide de grade intermédiaire a élevé de la glande
lacrymale droite. La prise en charge comprenait 'ablation chirurgicale de
la tumeur de la glande lacrymale, le traitement de la kérato-conjonctivite
apres Pexcision du tissu de la glande lacrymale et la prise en charge con-
jointe a long terme par un oculplasticien et un oncologue.

Le proptosis, 'oedéme de la paupiére supérieure ou la diplopie sont
prévisibles aprés un traumatisme oculaire récent, mais les présentations
d’étiologies plus graves peuvent étre semblables. Ce rapport de cas souligne
I'importance d’approfondir les recherches et d’effectuer une imagerie neu-
rologique lorsqu’un patient présente ce type de signes cliniques qui ne se
résorbent pas.

MOTS CLES
Carcinome muco-épidermoide, tumeur de la glande lacrymale, proptosis,
chémosis, diplopie, restriction des muscles extraoculaires

INTRODUCTION

Le proptosis et 'oedeme de la paupiere sont des signes et des symptémes
courants dans de nombreux cas de traumatisme oculaire. Dans certains cas,
le patient peut également présenter une diplopie en raison d’une rétention
musculaire causée par une fracture de la paroi orbitale. Bien qu’il puisse
s’agir de signes caractéristiques d’un traumatisme oculaire aigu, une masse
orbitale peut présenter des signes semblables et étre masquée si le moment
du traumatisme chevauche la présentation initiale de la masse orbitale.

Les tumeurs orbitales peuvent étre bénignes ou malignes et peuvent prove-
nir de 'orbite ou de sources proches ou de métastases d’une autre partie du
corps. A mesure que la masse augmente, les signes oculaires les plus courants
sont le proptosis et le déplacement du globe a I’écart de 'emplacement de la
tumeur. Selon la taille, Porigine et le type de tumeur, les patients et les pati-
entes peuvent présenter des symptomes de diplopie, de douleur et de perte
de vision. Si une masse orbitale est découverte, il est impératif d’effectuer
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une biopsie pour déterminer si la tumeur est maligne et s’il existe un risque de métastase primaire ou secondaire.
Dans le présent rapport, un cas de carcinome muco-épidermoide (CME) a été diagnostiqué, traité et pris en charge.
Le CME est une tumeur épithéliale maligne courante des glandes salivaires, mais elle est extrémement rare dans la
glande lacrymale. Le CME de la glande lacrymale se présente habituellement comme une masse isolée, indolore et
a croissance lente. Les tumeurs sont classées en trois catégories en fonction de la proportion des types cellulaires
(cellules muqueuses, épidermoides et intermédiaires), des caractéristiques cytologiques et des atypies nucléaires
observées sur le plan histologique. Le pronostic dépend uniquement du grade histologique de la tumeur.

Un Afro-Américain de 40 ans s’est présenté en se plaignant en raison d’un cedeme de la paupiére supérieure droite,
d’un proptosis et d’'une diplopie persistant dans le regard vers le haut, dont il souffre depuis un traumatisme de
Porbite droite causé par une agression physique survenue plus d’un an auparavant. Le patient a déclaré avoir été
évalué dans un hopital de 'extérieur au moment de son agression physique. Il n’avait pas de dossiers ou de rap-
ports de cette visite, mais il se souvient que I'imagerie effectuée a ce moment-1a n’indiquait rien d’anormal. Son
état n’avait pas été évalué davantage depuis la rencontre initiale un an auparavant. Il ne se souvenait pas de son
dernier examen de la vue et ne portait ni lunettes ni lentilles. Il a signalé des antécédents oculaires de deux inci-
dents différents de paralysie de Bell (il y cinq ans a gauche et il y a trois ans a droite), ce qui a entrainé la fermeture
incompléte de la paupiere de I'ceil droit. Ses antécédents médicaux comprenaient une hyperlipidémie, un trouble
bipolaire, un virus de 'immunodéficience humaine (VIH), une maladie gastro-cesophagienne, un foie adipeux et
un zona. Il consommait des médicaments tels que Pamitriptyline, 'ésoméprazole, le furosémide, une combinaison
d’elvitégravir, de cobicistat, d’emtricitabine et de ténofovir alafénamide (Genvoya), la paroxétine et la pravastatine.

L’examen oculaire a révélé une acuité visuelle a distance non corrigée de 20/20 dans I'ceil droit (OD) et dans 'ceil
gauche (0OS). Une évaluation minutieuse de la motilité extraoculaire a révélé une restriction modérée du regard
relevé et une légere restriction de 'abduction OD. Le patient a signalé une diplopie dans le regard vers le haut,
surtout lorsqu’il regardait vers la droite. Aucune tropie ou phorie du regard primaire n’a été relevée par le test de
Pécran a distance ou de pres. Les pupilles et la périmétrie par confrontation étaient normaux dans les deux yeux.
A lexamen du segment antérieur, un chémosis modéré de la paupiére supérieure, la fermeture incompléte de la
paupiére et un proptosis OD bien visibles ont été observés. Les mesures de 'exophtalmomeétre de Hertel ont con-
firmé la présence d’un proptosis OD. Pour une base de 104 mm, les mesures étaient de 25 mm OD et de 22 mm OS.
Les pressions intraoculaires mesurées par la tonométrie de Goldmann étaient de 13 mm Hg OD et de 13 mm Hg OS.
L'examen du fond de 'eeil dilaté a révélé un décollement postérieur partiel du vitré avec blancheur, sans pression
dans la partie supérieure temporale en périphérie OD et sans anomalie OS. A ce stade, on a recommandé au pa-
tient de passer une tomodensitométrie (TDM) sans contraste intraveineux de la téte et des orbites et de consulter
Poculoplasticien pour évaluation.

La TDM de la téte sans contraste a révélé une masse supérieure temporelle a Iceil droit.
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La TDM de la téte a révélé la présence d’une masse dans la partie supérieure temporale de Porbite droite (figure 1).
Une IRM avec et sans contraste intraveineux de la téte et des orbites a ensuite été demandée pour obtenir de meil-
leurs détails d’imagerie de la masse de tissus mous. Le rapport d’TRM a fait état d’une masse en croissance dans la
marge latérale supérieure de l'orbite droite de 2,3 x 2,0 x 2,0 cm, provenant probablement de la glande lacrymale
droite, ainsi que d’un proptosis net du globe droit (figures 2A, 2B et 3).

IRM de la téte et des orbites sans contraste. L'image axiale pondérée en T2 (2A) et 'image axiale pondérée
en diffusion (2B) ont indiqué une masse en croissance dans la marge latérale supérieure de Uorbite droite, mesurant 2,3 x 2,0
X 2,0 cm, provenant de la glande lacrymale droite.

IRM de la téte et des orbites sans contraste. Image sagittale pondérée en T1 indiquant une masse orbitale de la
glande lacrymale droite.

Les diagnostics différentiels de la masse observée par IRM comprenaient un adénome pléomorphique, une tumeur
fibreuse de l'orbite, une pseudotumeur inflammatoire de lorbite (sarcoidose des annexes oculaires), un lymphome
de T'orbite orbital et un CME. D’apres les résultats de 'TRM des orbites, une biopsie de la masse orbitale a été de-
mandée et effectuée rapidement.
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Figure 4 : Diapositive histologique de la biopsie de la tumeur de la glande lacrymale droite tachée d’hématoxyline et d’éosine.
Selon la proportion de cellules épidermoides (squameuses) (fléche jaune), de cellules intermédiaires (fléche blanche) et de
cellules muqueuses (fleche noire) observées sur le plan histologique, on a posé un diagnostic de CME de grade intermédiaire
a élevé de la glande lacrymale droite.

Les résultats de biopsie de la masse de la glande lacrymale droite ont permis de diagnostiquer une CME rare de grade
intermédiaire a élevé de la glande lacrymale droite (figure 4). La biopsie a été essentielle au diagnostic du CME de la
glande lacrymale. La prise en charge comprenait Pexcision compléte de la tumeur de la glande lacrymale par un ocu-
loplasticien. Une IRM postopératoire de la téte et des orbites avec et sans contraste intraveineux a été recommandée.

Le patient avait exprimé de 'anxiété et avait refusé 'TRM apres ’ablation de la tumeur de la glande lacrymale en rai-
son de la claustrophobie; par conséquent, une tomodensitométrie postopératoire des orbites avec et sans contraste
intraveineux a été effectuée. La TMD a confirmé I’ablation compléte de la glande lacrymale droite et de la tumeur,
sans signe de tumeur résiduelle. Le patient a ensuite été aiguillé vers un oncologue pour une prise en charge con-
tinue, et un traitement de radiothérapie adjuvante a été envisagé.

Au cours de la visite postopératoire un mois plus tard, le patient s’est plaint d’une douleur aigué a 'ceil droit. Il a
signalé une amélioration de 'oedéme et de la diplopie de la paupiére supérieure droite. L’évaluation de la motilité
extraoculaire n’a révélé qu'une légere restriction dans le regard vers le haut, une nette amélioration par rapport
a Pétat précédant la chirurgie, et un déficit stable et 1éger de I'abduction de DPceil droit. Il y a eu une améliora-
tion notable du proptosis de facon subjective et objective sur les images de TDM postopératoire, et les mesures
de exophtalmometre de Hertel étaient de 23 mm OD et de 22 mm OS pour une base de 104 mm. Les mesures
préopératoires ont montré une différence de 3 mm entre les deux yeux, par rapport a la différence de 1 mm apres
P'intervention. L’évaluation du segment antérieur a révélé au moins trois kératites ponctuées superficielles (KPS)
diffuses OD, une trace de KPS OS et un temps de rupture du film lacrymal (TRFL) instantané OD. La prise en charge
consistait en des larmes artificielles sans agent de conservation toutes les une a deux heures et un onguent lacrymal
artificiel au coucher. Le patient sera aussi suivi a long terme par un oculoplasticien et pris en charge par un onco-
logue et une radiothérapie adjuvante au besoin.

DISCUSSION

Dans ce cas, le traumatisme concomitant du patient a pu embrouiller le diagnostic initial. Chez un patient at-
teint d’un proptosis et d’'un cedéme de la paupiere supérieure qui ne se résorbent pas, il est essentiel d’envisager la
présence d’une masse orbitale. La neuro-imagerie est nécessaire pour détecter une masse orbitale et son emplace-
ment. Une fois la masse détectée, une biopsie est essentielle pour diagnostiquer le CME de la glande lacrymale.

Lincidence des tumeurs orbitales est de 1,59 par million d’années-personnes et les tumeurs de la glande lacrymale
sont beaucoup plus rares, comme I'indique son incidence de 0,43 par million d’années-personnes'. Sur les 10 % de
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lésions orbitales qui sont des tumeurs de la glande lacrymale, les lésions épithéliales représentent environ 20 %
des cas??. Quarante-cing pour cent des lésions épithéliales sont malignes, la moins commune étant le CME, qui ne
représente que 3,6 % des cas (figure 5)*.

Figure 5 : Incidence des tumeurs orbitales, démontrant que le carcinome muco-épidermoide est la tumeur orbitaire maligne
la moins courante®>.

Lésions orbitales

90% 10%

Toutes les autres
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Bénigne .
(1.1%) Maligne (0,9 %)
3,6%
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kystique (le plus muco-épidermoide
courant) (le moins courant)

Le CME est plus fréquent dans les glandes salivaires et extrémement rare dans la glande lacrymale. La CME est
diagnostiquée un peu plus souvent chez les femmes (3:2) et se présente souvent a I’dge moyen d’environ 50 ans*. Le
diagnostic et le pronostic pathologiques du CME sont fondés sur les proportions de cellules épidermiques (squa-
meuses), de cellules intermédiaires et de cellules muqueuses observées sur le plan histologique. Le CME de grade
bas est bien différencié et composé de cellules muqueuses a plus de 50 %. En revanche, le CME de grade élevé est
peu différencié et principalement composé de cellules squameuses et intermédiaires, dont moins de 10 % de cellules
muqueuses. Les CME de grade intermédiaire présentent des caractéristiques histologiques a la fois de grade bas et
de grade élevé®. La prise en charge des tumeurs de grade bas nécessite une prise en charge par un oculoplasticien
pour l'extraction ainsi qu’un oncologue et une possible radiothérapie adjuvante. Les tumeurs de grade élevé sont
traitées par exentération, radiothérapie et résection de 1’os orbital concerné®. Le besoin de chimiothérapie est gé-
néralement réservé aux cas récurrents et métastatiques®.

Dans une étude portant sur 50 patients atteints du CME de la téte et du cou qui ont été suivis jusqu’a la réappari-
tion de la maladie ou la mort, 100 % des patient-e-s atteint-e's d'un CME de grade bas sont restés en vie et n’ont pas
eu de cancer, 77 % des patient-e's atteint-e's d'un CME de grade intermédiaire n’ont jamais eu le cancer, tandis que
52 % sont décédé-e's la maladie’, La CME de grade élevé de la glande lacrymale peut se métastaser au poumon, au
cerveau ou au médiastin®. On n’a signalé que deux cas de patient-e-s atteint-e-s du CME de grade élevé traité-e-s par
exentération orbitale et radiothérapie adjuvante qui ont survécu®.

Lorsque le traitement de la tumeur demande I’ablation chirurgicale de la glande lacrymale, on s’attend a ce que les
signes et les symptomes de la sécheresse oculaire se manifestent aprés I'intervention. L’ablation de la glande lac-
rymale cause initialement une diminution de la sécrétion réflexe et une augmentation de la sécheresse symptoma-
tique des yeux. On s’attend a ce que les signes de surface oculaire et les symptomes du patient s’améliorent dans les
six mois qui suivent I'intervention, car les glandes lacrymales accessoires compensent par une sécrétion accrue®®.
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Des patient-e's doivent étre traité-e-s a long terme pour une sécheresse oculaire par déficience aqueuse.

Bien que de tels cas soient rares, les patient-e-s qui ont un CME de grade élevé ont un pronostic plus défavorable en
raison d’un taux de récidive plus élevé et de la possibilité de métastases distantes comparativement aux tumeurs de
grade intermédiaire et de grade bas (tableau 1)”. Etant donné le pronostic globalement mauvais, notre patient atteint
d’un CME de grade intermédiaire a élevé a été traité par une intervention chirurgicale rapide et une radiothérapie
adjuvante. Il continuera d’étre suivi de prés et pris en charge conjointement par un oncologue et un oculoplasticien
pour les récidives et les métastases.

Tableau 1 : Pourcentage de récurrence et de métastases distantes basé sur le classement histologique du carcinome muco-
épidermoide de la téte et du cou.”

Grade Récurrence Meétastases distantes
Bas 0% 0%
Intermédiaire 23% 0%
Elevé 30% 13%

CONCLUSION

Dans les cas de proptosis, d’enflure des paupiéres et de diplopie qui ne se résorbent pas, il est essentiel d’exclure
la présence d’une masse orbitale. L'imagerie est essentielle pour déterminer si une masse est présente dans les cas
de proptosis. Dans ce cas, des recherches plus poussées au moyen d’une imagerie neurologique ont abouti au diag-
nostic de CME, ce qui a pu étre vital. La biopsie est essentielle au diagnostic, au traitement et au pronostic. Il est
important d’informer le patient de 'apparition prévue des symptomes de sécheresse oculaire a la suite de 'excision
de la glande lacrymale. Le patient peut étre rassuré par le fait que 'on s’attend a une amélioration et a une résolu-
tion possibles des symptdomes de sécheresse oculaire au fil du temps. La prise en charge conjointe des patient-e-s
atteint-es d’'un CME de grade intermédiaire a élevé par un oncologue est essentielle en raison du risque de récidive
et de métastase. Grice a un suivi fréquent et une imagerie répétée réguliérement, toute récurrence peut étre détec-
tée rapidement et le traitement peut étre lancé immédiatement. o
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ABSTRACT

A 59-year-old African-American male presented for a comprehensive eye
examination. His pertinent ocular history was extensive and included a past
occurrence of Central Serous Chorioretinopathy (CSCR) in the left eye (OS),
presumed macular toxicity of the right eye (OD) due to Plaquenil therapy for
Rheumatoid Arthritis, and presumed Advanced-stage Dry Age-related Macu-
lar Degeneration (ARMD) of both eyes. Stargardt’s Disease was also listed as
a differential diagnosis under his ocular history. Upon clinical review and ad-
ditional ancillary testing, we determined that the patient did not have Macular
Degeneration, Stargardt’s, or Plaquenil toxicity, and instead exhibited a pachy-
choroid disease. The pachychoroid spectrum is often overlooked by clinicians
as it is a group of conditions and therefore can masquerade as several common
diseases, such as ARMD, Bull’s eye maculopathy, and Stargardt’s Disease. The
use of Optical Coherence Tomography (OCT) and Fundus Autofluorescent
(FAF) photography helps in distinguishing among these differentials to rule-in
a pachychoroid disease. Understanding these conditions can help avoid misdi-
agnoses and allow for more appropriate management of these patients.

KEY WORDS:
Choroid, Central Serous Chorioretinopathy (CSCR), fundus autofluores-
cence, Optical Coherence Tomography (OCT), Pachychoroid

INTRODUCTION

The term pachychoroid spectrum was coined by Warrow and colleagues in
2013. The conditions in this spectrum all display a thickened choroid and
changes in the retinal pigmented epithelium (RPE), which may or may not
be associated with retinal abnormalities.! This spectrum of diseases includes
Pachychoroid Pigment Epitheliopathy (PPE), Central Serous Chorioretinop-
athy (CSCR), Pachychoroid Neovasculopathy (PNV), and Polypoidal Choroi-
dal Vasculopathy (PCV).! These diseases can often be mistaken for several
other conditions with similar presentations (Table 1) such as Stargardt’s Dis-
ease, Age-Related Macular Degeneration (ARMD), and Bull’s Eye Maculopa-
thy, as demonstrated by the patient in this case report.

The choroid has several functions that contribute to the overall well-being
of the eye including supplying the outer retina with essential nutrients and
oxygen, aiding in thermoregulation, assisting in drainage of aqueous via the
uveoscleral pathway, and absorbing light. The choroid consists of the inner-
most layer, Bruch’s Membrane, the highly fenestrated choriocapillaris, two
vascular layers (Haller’s Layer and Sattler’s Layer), and the suprachoroid.?

At birth, the choroid is about 200um thick, and by age 90 it decreases in size
to approximately 80um.? Choroidal thickness is variable and is attributed
to axial length, age, and ethnicity, with an average thickness in adults rang-
ing from 191 to 354pum at the fovea.! The term “pachychoroid” is used when
choroidal thickness exceeds 390um.!

Choroidal thickness can be measured by using Enhanced Depth or Swept
Source Optical Coherence Tomography (OCT) and retinal changes can be
found and documented with Fundus Autofluorescence (FAF) imaging. The
use of these imaging modalities can help distinguish between the various
retinal and choroidal diseases to ensure correct diagnoses and allow for
more accurate management of these patients.
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Table 1 : Differentials for this case report

Differentials Pathophysiology Diagnosis Typical Presentation
Pachychoroid See Discussion Clinical presentation, Choroidal thickening in the presence
Disease’ OCT, FAF, ICG or absence of retinal abnormalities
with associated RPE changes
Stargardt’s Mutation of ABCA4 Gene Genetic Testing Bilateral atrophic damage with
Disease’ clumps of lipofuscin
Bulls-Eye Toxic retinopathy due to toxicity to | Clinical examination Bilateral mottled RPE and dull foveal
Maculopathy retinal ganglion cells and binding of | supplemented by OCT reflex with hypofluorescent ring
(Associated with | melanin in the RPE and Visual Field surrounded by hyperfluorescence

Plaquenil use)®’

Degeneration

factors: Poorly regenerating RPE and

Geographic Advanced-Stage Dry ARMD thought | Clinical examination Usually bilateral, typically well
Atrophy/ to be caused by oxidative stress supplemented by OCT demarcated atrophic areas in the
Macular leading to retinal cell death. Other and FAF macula with increased visibility

of choroidal vasculature

More likely to progress to
GA if large drusen, pigment
changes, and /or soft
indistinct drusen are present.

inflammation due to compromised
complement cascade

CASE REPORT

A 59-year-old African-American male presented with a chief complaint of trouble with glare while driving at night
and frequent tearing of both eyes. His ocular history included a past occurrence of CSCR in the left eye, macular
RPE damage in the right eye greater than that in the left eye presumably due to macular toxicity secondary to prior
treatment with Plaquenil for Rheumatoid Arthritis (from 09/2006 to 02/2011), and presumed AMD of both eyes.
The patient’s history was also remarkable for a differential diagnosis of Stargardt’s, given his past clinical presenta-
tion. However, this diagnosis had not been confirmed by genetic testing.

The patient’s best corrected visual acuity was Counting Fingers (CF) at 2 feet OD and 20/20 OS. No afferent pupillary
defect (APD) was noted. His intraocular pressures (I0Ps) were 18 mmHg OD and 15 mmHg OS. Slit lamp examination
revealed trace cortical and nuclear lens changes OU and was otherwise unremarkable. Visual field testing showed a
depressed field with a greatest density superior nasally, which was not consistent with macular toxicity (see Fig. 3).

Upon dilated fundus examination, a central area of macular atrophy with scattered drusen throughout the pos-
terior pole OD, along with a pigment epithelial detachment, was noted along the superior temporal arcade. His
left eye was remarkable for a vertical gravitational pooling pattern of atrophy temporal to the optic nerve head
with scattered pinpoint drusen. An OCT scan through the macula showed a significantly thin fovea with loss of
the outer retinal layers parafoveally extending a few disc diameters inferiorly OD. A normal foveal contour was
noted OS with retinal thinning temporal to the optic nerve head (ONH), spanning from above the ONH and ex-
tending vertically down to five disc-diameters inferiorly. These findings are consistent with chronic damage from
old CSCR and are in-line with the patient’s prior ocular history. However, due to the patient’s history of taking
Plaquenil, these findings were attributed to retinal toxicity. This medication was discontinued in 2011 to decrease
the risk of any further vision loss.

Based on our clinical findings and ancillary testing, we were able to rule out Macular Degeneration and Stargardt’s Dis-
ease for this patient. The diagnosis of Bull’s Eye Maculopathy secondary to Plaquenil use was also determined to not be
the main cause of reduced vision as his retinal findings and visual field defects were documented only one month after
initiating treatment and the findings were only in one eye. The FAF photos of his right eye displayed central macular
atrophy with hyperfluorescent granulomas and a marked PED along the superior temporal arcade. The FAF photos of
the left eye were remarkable for a gravitational vertical tracking pattern temporally, which is a classic presentation of
a prior CSCR. Figure 1 shows FAF photos of the right and left eyes. Figure 2 exhibits Enhanced Depth Imaging (EDI)
OCT of the patient’s right eye, which revealed an above-average choroidal thickness of 464mm, supporting a diagnosis
within the pachychoroid spectrum. These findings helped us re-assess the patient’s clinical history and diagnose based
on features consistent with a pachychoroid spectrum disorder. Since pachychoroid disease was not well documented
prior to 2013, it was not considered to be a differential at the time of diagnosis for this patient in 2011.
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Figure 1a: Fundus photos of the right eye, captured in 2018 with fundus autofluorescence and color photography. FAF photo
exhibits central macular atrophy with hyperfluorescent granulomas.

Figure 1b: Fundus photos of the left eye, captured in 2018 with fundus autofluorescence and color photography.
Note the gravitational vertical pooling temporal to ONH, a classic presentation of a prior CSCR.

Figure 2: An EDI OCT of the patient’s right eye exhibits an above-average choroidal thickness of 464um, supporting a
diagnosis within the pachychoroid spectrum.
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We scheduled the patient for a 6-month follow-up to repeat his OCT, which revealed cystic fluid pockets within the
macula and worsening of the left vertical tracking temporal to the optic nerve head in the left eye. His vision was stable
in both eyes. He was referred to our retinal specialists for evaluation and treatment of intraretinal cystoid fluid. Man-
agement for the patient at this stage of his condition was focused on having him start Dorzolamide BID in hopes of
decreasing the cystic fluid. We are now also focused on ensuring best corrected vision and protection of the patient’s
good eye with polycarbonate spectacle correction. Due to the patient’s visual condition, he is being monitored closely
by a retinal specialist at this time. The patient will be monitored with FAF photos and macular OCTs as indicated.
Ophthalmology also suggested an evaluation at the Scheie Eye Institute. While an atypical presentation of CSCR is
likely, the patient was advised to consider genetic testing and to undergo ERG to rule out any hereditary dystrophy.

DISCUSSION

The pachychoroid spectrum of diseases consists of several types of conditions that arise from an abnormal choroid.
These include Pachychoroid Pigment Epitheliopathy (PPE), Central Serous Chorioretinopathy (CSCR), Pachycho-
roid Neovasculopathy (PNV), and Polypoidal Choroidal Vasculopathy (PCV).!

Pachychoroid Pigment Epitheliopathy is typically a silent disease that may be a precursor to CSCR. Upon clinical
examination, a reddish orange fundus may be observed with reduced tessellation and small serous pigment epi-
thelial detachments (PEDs). These can be visualized with an OCT. Variable pigment alteration may also be noted.?

CSCR can be acute or chronic and is one of the more common Pachychoroid diseases. CSCR involves a serous de-
tachment of the neurosensory retina. This condition typically presents in otherwise healthy young adults. Type A
personality, stress, pregnancy, and corticosteroid usage have been linked to CSCR.! A patient will often have an acute
presentation with a positive scotoma, metamorphopsia, and sudden, painless blurred vision.* Clinical examination
will reveal a raised area in the macula with hypo- or hyperfluorescent changes that can be seen on FAF. A typical
case of CSCR resolves in about 3 to 6 months without treatment. However, a case lasting longer than 12 months
should be considered chronic and referred for treatment. Chronic CSCR causes more severe harm as the retina is
swollen for a prolonged period, which leads to RPE damage and puts the patient at an increased risk of developing
Choroidal Neovascularization (CNV) and macular atrophy.? There is no gold standard treatment for chronic CSCR.
Treatments such as Photodynamic Therapy (PDT), Beta Blockers, Carbonic Anhydrase Inhibitors, and Focal Laser
have all been studied as treatment options with variable degrees of success.’

Pachychoroid Neovasculopathy may develop as a sequela of PPE and/or CSCR. The patient may have metamor-
phopsia with associated blurred vision. On OCT, a tangled network of vessels is observed with a classic “double layer
sign,” indicating a Type 1 CNV. This is due to prolonged PEDs and chronic RPE changes.?

Polypoidal Choroidal Vasculopathy is a longstanding variant of Type 1 CNV. FAF will reveal circular abnormalities
with hypo-autofluorescent centers which are polyps, and hyper-autofluorescent surroundings. OCT can show vari-
able PEDs which may be sharp and irregular. Clinical examination will reveal characteristic vessel hyalinization.

Fundus autofluorescence is a type of specialized testing that can aid in diagnosing a pachychoroid disease. FAF
photography operates in the blue-green spectrum of visible light to provide a density map of lipofuscin, which is the
dominant macular fluorophore. It absorbs blue light at 470 nm and emits yellow-green light at 600-610 nm. The
fluorescent characteristics of lipofuscin produce images that provide a clinical picture that is different from more
conventional imaging techniques. As the presence of lipofuscin indicates RPE damage, this form of documentation
is critical in patients with conditions that tend to target the RPE.°

There are two types of OCT technologies that provide comprehensive imaging of the choroid: Enhanced Depth
Imaging (EDI) OCT and Swept-Source OCT. EDI OCT produces an inverted mirror image of the retina. EDI OCT
allows the choroid to fall closer to the zero-delay line, increasing signal strength and providing a higher definition
scan of the choroid which allows providers to physically measure the choroidal thickness by observing the choroid-
scleral junction interface. Swept-source (SS) technology is newer; it uses a 1050 nm wavelength and a scanning
speed 0f 100,000 A-scans/second. The faster scanning speed lessens distortion due to eye movements. Patient com-
fortis increased due to the longer wavelength being invisible. As a reference, standard OCT uses wavelengths in the
800 nm to 870 nm range, with less signal strength to image the choroid.”

Upon record review for our patient, abnormal RPE findings (along with a small central defect on HVF 10-2, OD
only) were noted only one month after the patient was started on Plaquenil 200mg BID. Based on a review of the
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literature, this is not enough time for this drug to lead to the development of macular toxicity; a much higher ac-
cumulation is needed for toxicity and a subsequent central defect. Additionally, it is unusual to find a unilateral
presentation of Plaquenil toxicity; most cases present bilaterally. Figure 3 shows visual-field findings of the right
eye. The 2016 AAO guidelines state that the overall prevalence of toxicity in a 5-year study population is 7.5% after
5 years of Plaquenil treatment. This risk depends on the daily dosage and duration of use. If the patient is taking the
recommended dosage (5.0mg/kg/day of real body weight), the risk of toxicity is <1% for up to five years and <2% for
up to 10 years.* In 2006, our patient weighed 185 pounds (83.9 kg), which made 200 mg BID an appropriate dosage
for him and placed him at a low risk for developing toxicity.

Figure 3: Visual Field OD. The patient’s right eye visual field exhibits a depressed field, densest superior nasally, which is not
consistent with macular toxicity.

Since OCTs were not readily available in the early 2000s, it was difficult to fully assess the RPE and choroid. The
term “pachychoroid diseases” was not coined until 2013, which explains why this was not used as a differential
diagnosis at the time. Additionally, the patient was put on a 10-day course of Prednisone 10mg QD in March 2007,
which was just a few months before when retinal findings were first noted. As steroid use is a risk factor for PPE and
CSCR, this further confirms the diagnosis to be in the pachychoroid spectrum of diseases.

Due to the period of time the patient was treated with Plaquenil prior to macular damage being noted, unilateral
presentation, use of oral steroids for a few months prior to retinal damage, and subsequent presence of CSCR in
the other eye and thickened choroid, the findings were most consistent with a pachychoroid spectrum disorder.
We hypothesized that the patient suffered from a prior occurrence of chronic CSCR in his right eye that left the
macula damaged with vision loss as the only management performed at that time was discontinuing Plaquenil. We
also considered other factors that helped us exclude his previous diagnosis of ARMD such as his age and African-
American descent.

This patient had several previously diagnosed ocular conditions, which made it difficult to identify what exactly
caused the devastating vision loss in his right eye. The use of specific testing modalities allowed us to support our
clinical findings and provide us with more data to help provide a more definitive diagnoses. It is our role as primary
eye care providers to be able to gather this data to help distinguish between diseases to ensure our patients are re-
ceiving the best care and most appropriate management for their specified diagnosis. ®

CORRESPONDING AUTHOR
Sonia Panchal, OD - soniapanchalod@gmail.com
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RESUME

Un Afro-Américain de 59 ans s’est présenté a la clinique pour passer un exam-
en oculaire complet. Ses antécédents oculaires pertinents étaient nombreux
et comprenaient une occurrence antérieure de choriorétinopathie séreuse
centrale (CRSC) dans l'ceil gauche (0S), une toxicité maculaire présumée de
I'ceil droit (OD) due a un traitement au Plaquenil pour la polyarthrite rhu-
matoide, et une dégénérescence maculaire liée a 'dge (DMLA) séche présu-
mée a un stade avancé dans les deux yeux. La maladie de Stargardt figurait
également parmi les diagnostics différentiels dans ses antécédents oculai-
res. Aprés un examen clinique et des tests auxiliaires supplémentaires, nous
avons déterminé que le patient ne souffrait pas de dégénérescence maculaire,
de maladie de Stargardt ou de toxicité due au Plaquenil, et qu’il présentait
plutdt une maladie pachychoroide. Le spectre des pathologies associées a la
pachychoroide est souvent négligé par les cliniciens, car il s’agit d’un groupe
d’affections qui peuvent se faire passer pour plusieurs maladies courantes,
comme la DMLA, la maculopathie en ceil de beeuf et la maladie de Stargardt.
L utilisation de la tomographie par cohérence optique (TCO) et de la photog-
raphie en autofluorescence du fond de I'ceil (FAF) permet de distinguer ces
différentiels pour exclure une maladie pachychoroidienne. La compréhen-
sion de ces affections peut contribuer a éviter les erreurs de diagnostic et per-
mettre une prise en charge plus appropriée de ces patients.

MOTS CLES :
Choroide, choriorétinopathie séreuse centrale (CRSC), autofluorescence
du fond d’ceil, tomographie par cohérence optique (TCO), pachychoroide

INTRODUCTION

Le terme de spectre pachychoroidien a été introduit par Warrow et ses collab-
orateurs en 2013. Les affections de ce spectre présentent toutes une choroide
épaissie et des modifications de I'épithélium pigmentaire rétinien (EPR), qui
peuvent ou non étre associées a des anomalies rétiniennes'. Ce spectre de
maladies comprend I’épithéliopathie pigmentaire pachychoroidienne (EPP),
la choriorétinopathie séreuse centrale (CRSC), la néovasculopathie pachy-
choroidienne (NVP) et la vasculopathie choroidienne polypoide (VCP). Ces
maladies peuvent souvent étre confondues avec plusieurs autres affections
aux présentations similaires (tableau 1), telles que la maladie de Stargardst, la
dégénérescence maculaire liée a 'dge (DMLA) et la maculopathie en ceil de
boeuf, comme le démontre le dossier du patient de ce rapport de cas.

La choroide a plusieurs fonctions qui contribuent au bien-étre général de
P'eeil, notamment 'apport de nutriments essentiels et d’oxygene a la rétine
externe, I'aide a la thermorégulation, I’assistance au drainage de I’humeur
aqueuse via la voie uvéosclérale et 'absorption de la lumiére. La choroide se
compose de la couche la plus interne, la membrane de Bruch, de la chorio-
capillaire fortement fenestrée, de deux couches vasculaires (la couche de
Haller et la couche de Sattler), et de la suprachoroide’.

A la naissance, la choroide a une épaisseur d’environ 200 pm et, 4 I'dge de 90
ans, sa taille diminue jusqu’a environ 80 pm? L’épaisseur choroidienne varie
et est attribuée a la longueur axiale, a I’dge et a I'origine ethnique, I'épaisseur
moyenne étant de 191 4 354 um chez les adultes a la fovéa'. Le terme « pachy-
choroide » est utilisé lorsque ’épaisseur choroidienne dépasse 390um’.
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L’épaisseur choroidienne peut étre mesurée a I'aide de la tomographie par cohérence optique (TCO) a source balayée
et les changements rétiniens peuvent étre détectés et documentés a I'aide de 'autofluorescence du fond de I'ceil (FAF).
L’utilisation de ces modalités d’imagerie peut aider a distinguer les différentes maladies rétiniennes et choroidiennes
afin de garantir des diagnostics corrects et de permettre une prise en charge plus précise de ces patients.

Tableau 1 : Diagnostics différentiels pour ce rapport de cas

68

Diagnostics différentiels

Maladie pachychoroide?

Pathophysiologie

Voir la discussion

Diagnostic

Présentation clinique, TCO,
FAF, VIC

Présentation type

Epaississement choroidien
en présence ou en I'absence
d’anomalies rétiniennes
avec changements de PEPR
associés

Maladie de Stargardt’

Mutation du géne ABCA4

Tests génétiques

Dommages atrophiques
bilatéraux avec amas de
lipofuscine

Maculopathie en ceil de
boeuf

(associée a l'utilisation de
plaquénil) #9

Rétinopathie toxique due a
la toxicité pour les cellules
ganglionnaires de la rétine et
a la fixation de la mélanine
dans 'EPR

Examen clinique complété
par TCO et champ visuel

EPR tacheté bilatéral et perte
du réflexe fovéal avec anneau
hypofluorescent entouré
d’une hyperfluorescence

Atrophie géographique/
dégénérescence maculaire!®

On pense que la DMLA seche
au stade avancé est causée
par le stress oxydatif qui
entraine la mort des cellules
rétiniennes. Autres facteurs :
Mauvaise régénération de
I’EPR et inflammation due a

Examen clinique

complété par TCO et FAF
Plus susceptibles de passer
a’AG en présence de gros
drusen, de changements
pigmentaires et/ou de drusen
moux indistinct.

Les zones atrophiques sont
généralement bilatérales

et bien délimitées dans la
macula avec une visibilité
accrue du systéme vasculaire
choroidien

une altération de la cascade
du complément

RAPPORT DE CAS

Un Afro-Américain de 59 ans s’est présenté en se plaignant principalement d’un probléme d’éblouissement lors de
la conduite de nuit et de larmoiement fréquent des deux yeux. Ses antécédents oculaires comprenaient une occur-
rence antérieure de CRSC dans I'ceil gauche, des 1ésions maculaires de PEPR plus importantes dans 1'ceil droit que
dans l'ceil gauche, probablement dues a une toxicité maculaire secondaire a un traitement antérieur par Plaquenil
pour la polyarthrite rhumatoide (du 09/2006 au 02/2011), et une DMLA présumée des deux yeux. Les antécédents
du patient étaient également marqués par un diagnostic différentiel de maladie de Stargardt, compte tenu de sa
présentation clinique antérieure. Toutefois, ce diagnostic n’avait pas été confirmé par des tests génétiques.

La meilleure acuité visuelle corrigée du patient était le comptage des doigts a 2 pieds OD et 20/20 OS. Aucun défaut
pupillaire afférent n’a été noté. Sa pression intraoculaire (P10) était de 18 mmHg OD et 15 mmHg OS. L’examen a la
lampe a fente a révélé des traces de changements au cortex et au noyau du cristallin OU et était autrement sans par-
ticularité. L’examen du champ visuel a montré un champ altéré avec une densité maximale dans la partie supérieure
en nasal, ce qui n’était pas compatible avec une toxicité maculaire (voir figure 3).

L'examen du fond d’ceil dilaté a révélé une zone centrale d’atrophie maculaire avec des drusen dispersés dans tout
le pole postérieur OD, ainsi qu’un décollement de I'épithélium pigmentaire le long de I'arcade temporale supérieure.
Leeil gauche présentait un motif de coulées gravitationnelles en temporal de la téte du nerf optique, avec des drusen
miliaires épars. Une TCO de 'OD a travers la macula a montré une fovéa significativement mince avec une perte
parafovéale des couches rétiniennes externes s’étendant sur quelques diametres de disque dans la partie inférieure.
Lexamen de 1'0OS a révélé un contour fovéal normal avec un amincissement rétinien de la téte du nerf optique
(TNO) en temporal, qui s’étend du dessus de la TNO jusqu’a cinq diameétres de disques en dessous. Ces résultats
concordent avec les dommages chroniques causés par 'ancienne CRSC et correspondent aux antécédents oculaires
du patient. Toutefois, ces résultats ont été attribués a la toxicité rétinienne en raison des antécédents du patient en
matiere de prise de plaquénil. Le plaquénil a été interrompu en 2011 afin de réduire le risque de perte de vision.
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A partir de nos constatations cliniques et de nos tests auxiliaires, nous avons pu exclure la dégénérescence maculai-
re et la maladie de Stargardt chez ce patient. Il a également été déterminé que le diagnostic de maculopathie en ceil
de boeuf secondaire a l'utilisation du plaquénil n’était pas la cause principale de la vision réduite, car ses résultats a
Pexamen rétinien et ses anomalies du champ visuel n’ont été documentées qu'un mois apres le début du traitement,
et n‘ont été relevés que dans un ceil. La FAF de son ceil droit montrait une atrophie maculaire centrale avec des
granulomes hyperfluorescents et un DEP marqué le long de I’arcade temporale supérieure. La FAF de P'ceil gauche
a révélé des coulées gravitationnelles en temporal, une présentation classique d’'une CRSC antérieure. La figure 1
montre des clichés en FAF des yeux droit et gauche. La figure 2 présente la TCO avec imagerie en profondeur amé-
liorée (EDI) de l'ceil droit du patient, qui a révélé une épaisseur choroidienne supérieure a la moyenne de 464 mm,
ce qui permet de poser un diagnostic dans le spectre pachychoroide. Ces résultats nous ont aidés a réévaluer les an-
técédents cliniques et le diagnostic du patient en fonction de caractéristiques correspondant a un trouble du spectre
pachychoroide. Comme les maladies pachychoroidiennes n’étaient pas bien documentées avant 2013, elles n’ont pas
été proposées comme diagnostic différentiel au moment du diagnostic de ce patient en 2011.

Nous avons planifié un suivi du patient a six mois pour refaire une TCO, ce qui a révélé la présence de poches de lig-
uide kystique dans la macula et aggravation du temps de suivi vertical en temporal de la téte du nerf optique dans
Peeil gauche. Sa vision était stable aux deux yeux. Il a été aiguillé vers nos spécialistes de la rétine pour une évalua-
tion et un traitement du liquide cystoide intrarétinien. A ce stade de son état, la prise en charge du patient consistait
a lui faire commencer a prendre du dorzolamide BID dans P’espoir de réduire le liquide kystique. Nous nous effor-
cons maintenant d’assurer la meilleure correction visuelle possible et de protéger le bon ceil du patient avec des lu-
nettes en polycarbonate. En raison de son état visuel, le patient est actuellement suivi de pres par un spécialiste de la
rétine. Le patient sera suivi a I’'aide de photos FAF et de TCO de la macula, comme indiqué. L'ophtalmologie a égale-
ment suggéré une évaluation au Scheie Eye Institute. Bien qu’une présentation atypique du CRSC soit probable, il a
été conseillé au patient d’envisager un test génétique et de subir un ERG pour exclure toute dystrophie héréditaire.

Figure 1a: Photos de l'ceil droit en autofluorescence du fond de U'ceil prises en 2018 et photographie en couleur. Le cliché en
FAF montre une atrophie maculaire centrale avec des granulomes hyperfluorescents.

Figure 1b : Photos de 'ceil gauche en autofluorescence du fond de U'ceil prises en 2018 et photographie en couleur. Notez les
coulées gravitationnelles en temporal de la TNO, une présentation classique d’une CRSC antérieure.
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Figure 2 : TCO de 'OD avec EDI. Une TCO EDI de l'ceil droit du patient révéle une épaisseur choroidienne supérieure a la
moyenne de 464 m, ce qui appuie un diagnostic dans le spectre des maladies pachychoroidiennes.

DISCUSSION

Le spectre des pathologies associées a la pachychoroide comporte plusieurs types d’affections qui découlent d’une
choroide anormale. Il s’agit notamment de I'épithéliopathie pigmentaire pachychoroide (EPP), de la choriorétinop-
athie séreuse centrale (CRSC), de la néovasculopathie pachychoroidienne (NVP) et de la vasculopathie choroidi-
enne polypoidale (VCP)'.

Lépithéliopathie pigmentaire pachychoroide est généralement une maladie silencieuse qui peut étre un précurseur
de la CRSC. A Pexamen clinique, on peut observer un fond d’ceil rouge-orange avec un aspect en mosaique réduit
et de petits décollements séreux de I’épithélium pigmentaire (DEP). On peut les visualiser par TCO. Une altération
pigmentaire variable peut également étre observée®.

La CRSC peut étre aigué ou chronique et est 'une des maladies pachychoroides les plus courantes. Elle implique un
détachement séreux de la rétine neurosensorielle. Cette affection est généralement diagnostiquée chez les jeunes
adultes en bonne santé. On a établi un lien entre la personnalité de type A, le stress, la grossesse et 'utilisation de
corticostéroides et la CRSC. Le patient aura souvent une présentation aigué avec un scotome positif, une métamor-
phopsie et une vision floue soudaine et indolore*. Lexamen clinique révele une zone surélevée dans la macula avec
des changements hypo- ou hyperfluorescents qui peuvent étre vus sur la FAF. Un cas typique de CRSC se résout en
environ 3 & 6 mois sans traitement. Toutefois, un cas qui dure plus de 12 mois doit étre considéré comme chronique
et faire 'objet d’un traitement. La CRSC chronique cause des dommages plus graves, car la rétine est enflée pendant
une période prolongée, ce qui entraine des dommages a 'EPR et expose le patient a un risque accru de développer
une néovascularisation choroidienne (NVC) et une atrophie maculaire®. Il n’existe pas de traitement de référence
pour la CRSC chronique. La thérapie photodynamique (TPD), les bétabloquants, les inhibiteurs de 'anhydrase car-
bonique et le laser focal ont tous été étudiés comme options de traitement avec des degrés de réussite variables®.

Lanéovasculopathie pachychoroidienne peut étre une séquelle I’EPP et/ou de CRSC. Le patient peut présenter une
métamorphopsie associée a une vision floue. En TCO, on observe un réseau enchevétré de vaisseaux avec un signe
de double couche classique, indiquant une NVC de type 1. Cela est dii a des DEP prolongés et a des changements
chroniques de 'EPR®.
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La vasculopathie polypoidale choroidienne est une variante de la NVC de type 1. La FAF révélera des anomalies
circulaires avec des centres hypo-autofluorescents qui sont des polypes, entourés de zones hyper-autofluorescentes.
La TCO peut montrer des DEP variables qui peuvent étre nets et irréguliers. Lexamen clinique révele une hyalinisa-
tion caractéristique des vaisseaux.

L’autofluorescence du fond de I'ceil est un type de test spécialisé qui peut aider a diagnostiquer une maladie pachy-
choroide. Les clichés en FAF sont captés dans le spectre bleu-vert de la lumiére visible pour fournir une carte de
densité de la lipofuscine, qui est le fluorophore maculaire dominant. Elle absorbe la lumiére bleue a 470 nm et émet
une lumiére jaune-vert a 600-610 nm. Les caractéristiques fluorescentes de la lipofuscine produisent des images
qui fournissent un tableau clinique différent des techniques d’imagerie plus conventionnelles. Comme la présence
de lipofuscine indique une atteinte de 'EPR, cette forme de documentation est essentielle chez les patients atteints
d’affections qui ont tendance a cibler 'EPR®.

1l existe deux types de technologies de TCO qui fournissent une imagerie compléte de la choroide : La TCO avec imag-
erie en profondeur améliorée (EDI) et la TCO a source balayée. La TCO EDI produit une image miroir inversée de la
rétine. Elle permet a la choroide d’étre plus pres de la ligne de retard zéro (zero-delay line), ce qui augmente I'intensité
du signal et fournit un balayage de plus haute définition de la choroide qui permet aux fournisseurs de mesurer phy-
siquement I’épaisseur de la choroide en observant I'interface de la jonction choroido-sclérale. La technologie a source
balayée est plus récente ; elle utilise une longueur d’'onde de 1050 nm et une vitesse d’acquisition de 100 000 A-scans/
seconde. La vitesse d’acquisition plus rapide réduit la distorsion due aux mouvements des yeux. Le confort du patient
est accru du fait que la longueur d’onde plus élevée est invisible. A titre de référence, la TCO standard utilise des lon-
gueurs d’onde comprises entre 800 nm et 870 nm, avec une intensité de signal moindre pour visualiser la choroide’.

Lors de 'examen du dossier de notre patient, des résultats anormaux de 'EPR (ainsi qu'un petit défaut central sur le
champ visuel de Humphrey 10-2, OD uniquement) ont été notés un mois seulement apres que le patient ait commencé
aprendre du Plaquenil 200 mg BID. D’apres une revue de la littérature, ce délai n’est pas suffisant pour que ce médica-
ment entraine le développement d’une toxicité maculaire ; une accumulation beaucoup plus importante est nécessaire
pour qu’il y ait toxicité et défaut central subséquent. De plus, il est inhabituel de trouver une présentation unilatérale
de la toxicité du Plaquenil ; la plupart des cas sont bilatéraux. La figure 3 montre les résultats du champ visuel de
Peeil droit. Les lignes directrices 2016 de 'AAO indiquent que la prévalence globale de la toxicité dans une population
étudiée sur 5 ans est de 7,5 % apres 5 ans de traitement par Plaquenil. Ce risque dépend de la posologie et de la durée
dutilisation. Si le patient prend la dose recommandée (5,0 mg/kg de poids corporel réel /jour), le risque de toxicité est
<1% pendant cinqg ans et < 2 % pendant 10 ans*. En 2006, notre patient pesait 185 livres (83,9 kg), ce qui a fait de 200 mg
BID une dose appropriée pour lui et I'a placé dans une situation ou il courait un faible risque de toxicité.

Figure 3 : Champ visuel OD. Le champ visuel de l'ceil droit du patient présente un champ altéré, avec une densité maximale
dans la partie supérieure en nasal, ce qui ne correspond pas a une toxicité maculaire.
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Comme les TCO n’étaient pas facilement disponibles au début des années 2000, il était difficile d’évaluer pleine-
ment PEPR et la choroide. Le terme «maladies pachychoroidiennes» n’a été inventé qu’en 2013, ce qui explique
pourquoi il n’a pas été utilisé comme diagnostic différentiel a I'’époque. De plus, le patient a recu 10 mg de Predni-
sone QD pendant 10 jours en mars 2007, soit quelques mois seulement avant que 'on observe pour la premiére fois
des altérations de la rétine. Etant donné que l'utilisation de stéroides est un facteur de risque pour 'EPP et la CRSC,
cela confirme que le diagnostic se situe dans le spectre des pathologies associées a la pachychoroide.

En raison de la période pendant laquelle le patient a recu du Plaquenil avant que des 1ésions maculaires soient con-
statées, de la présentation unilatérale, de I'utilisation de stéroides oraux pendant quelques mois avant Papparition
des 1ésions rétiniennes et de la présence subséquente de CRSC dans l'autre ceil et de la choroide épaissie, les ré-
sultats étaient plus compatibles avec un trouble du spectre pachychoroidien. Nous avons posé 'hypothése que le
patient souffrait auparavant d’une CRSC chronique dans son ceil droit, qui avait endommagé la macula et entrainé
une perte de vision, car la seule prise en charge effectuée a I’époque était I'arrét du Plaquenil. Nous avons également
pris en compte d’autres facteurs qui nous ont aidés a exclure son diagnostic antérieur de DMLA, tels que son age et
son ascendance afro-américaine.

Ce patient présentait plusieurs pathologies oculaires déja diagnostiquées, ce qui a rendu difficile I'identification de
la cause exacte de la perte de vision dévastatrice dans son ceil droit. L’utilisation de modalités de test spécifiques
nous a permis d’étayer nos constatations cliniques et de disposer de plus de données pour établir un diagnostic plus
définitif. Il nous incombe, en tant que prestataire de soins ophtalmologiques primaires, d’étre en mesure de recueil-
lir ces données pour aider a distinguer les différentes maladies afin de garantir que nos patients recoivent les meil-
leurs soins et la prise en charge la plus appropriée pour leur diagnostic spécifique. @
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Abstract

Radiation-induced optic neuropathy and retinopathy are associated with
high-dose radiation therapy and can lead to devastating vision loss. This
case report follows a 72-year-old Hispanic male with extensive stage IV
small cell lung cancer and brain metastasis who presented with radiation-
induced optic neuropathy and retinopathy. The patient’s cancer treatment
included whole-brain external radiation therapy, chemotherapy, immu-
notherapy, and thoracic radiation therapy prior to his eye examination.
When managing radiation-induced ocular sequelae, consideration should
be given to the size of individual fractions administered during radiation
therapy, particularly in patients concomitantly undergoing chemotherapy
and immunotherapy.

KEYWORDS:
radiation retinopathy, optic disc edema, radiation optic neuropathy, exter-
nal beam radiation, chemotherapy

INTRODUCTION

Radiation therapy used in the treatment of brain and intraocular tumors
can lead to radiation-induced optic neuropathy (RION) and retinopa-
thy.! External beam radiation greater than 35 gray (Gy) increases the risk
for developing radiation-induced ocular sequelae with associated vision
loss.>* The patient described in this case report received 30 Gy of whole-
brain external radiation therapy (WBXRT) delivered in ten 3 Gy fractions
(fx) in conjunction with chemotherapy and immunotherapy. He subse-
quently developed optic neuropathy and retinopathy, presumably due to
his cancer treatments.

CASE REPORT

A 72-year-old Hispanic male with a history of extensive stage IV small cell
lung cancer (SCLC) and brain metastasis presented for a comprehensive
eye examination on October 27, 2021. The patient had a chief complaint of
floaters and occasional photopsia in the left eye (OS) for two weeks; howev-
er, he denied recent ocular trauma, shadows, or dark curtains over his field
of vision. His last eye examination was three years prior. He had a history
of bilateral cataract extraction with intraocular lens placement, as well as
ocular allergies and dry eyes, which were well-controlled with ophthalmic
ketotifen and preservative-free artificial tears.

In addition to SCLC, his medical history was significant for hypertension,
chronic obstructive pulmonary disease (COPD), Barrett’s esophagus, be-
nign prostatic hyperplasia, hyperlipidemia, and seasonal allergies, which
were medically managed with amlodipine, albuterol, omeprazole, simethi-
cone, docusate, finasteride, pravastatin, and cetirizine, respectively.

The patient’s SCLC treatment included WBXRT delivered in ten 3 Gy fx
(completed July 2, 2019), chemotherapy (completed December 3, 2019), im-
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munotherapy (completed August 20, 2021) and thoracic radiation therapy (completed October 22, 2021). Magnetic
resonance imaging (MRI) of the brain (September 1, 2021) showed no evidence of brain metastasis, new mass le-
sions, or abnormal enhancements of any structures, and a positron emission tomography (PET)-computed tomog-
raphy (CT) scan (March 25, 2021) showed no signs of metastatic disease. After WBXRT, he was started on palliative
chemotherapy and immunotherapy consisting of carboplatin, etoposide, and pembrolizumab for six cycles. The
patient was on maintenance pembrolizumab, a checkpoint inhibitor, from December 31, 2019, until August 20, 2021.
At the time of his eye examination, the patient’s cancer was in remission and being observed by oncology.

His best corrected visual acuities (BCVA) were 20/25 right eye (OD) and 20/25 OS. Pupils were equally round and
reactive to light with no obvious afferent pupillary defect. Extraocular movements and confrontation visual fields
were full. Intraocular pressures measured by Goldmann applanation tonometry were 21 mmHg OD and 20 mmHg
0S. The evaluation of the anterior segment was unremarkable in both eyes (OU).

Dilated fundus exam (DFE) revealed a well-perfused optic nerve without signs of disc edema or neovascularization
OD (Figures la and 2a). There were two cotton wool spots (CWS) along the superior nasal (SN) and inferior tempo-
ral (IT) arcades OD (Figure 1a). Grade 1 optic disc edema was evident OS (using the Modified Frisén scale, see Table
1) with peripapillary hemorrhages, elevation of the superior border, and vascular congestion, but no sign of optic
disc neovascularization (Figures 1b and 2b). Venous distension adjacent to the disc OS was also noted (Figure 2b).
Both maculae were flat and evenly pigmented OU. There were no retinal breaks or detachments in the periphery
OU. Vitreous findings included syneresis OU.

Figure 1: Fundus photograph of the right (a) and left (b) eyes at the initial visit. Note the two cotton-wool spots along the
superior and inferior temporal arcade in the right eye, and the venous distension adjacent to the optic disc in the left eye.

Figure 2: Closer views of the right (a) optic nerve with no signs of disc edema and the left (b) optic nerve with Grade 1 disc
edema and increased elevation of the superior rim.
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Table 1: Modified Frisén Scale for grading papilledema*

Grade Characteristics

0 (Normal) Normal optic disc

1 (Minimal) Subtle C-shaped halo of disc edema with a normal temporal disc margin

2 (Low) Circumferential halo of disc edema

3 (Moderate) Obscuration of one or more segments of the major blood vessels leaving the disc
4 (Marked) Partial obscuration of a segment of major blood vessels on the disc

5 (Severe) Partial or total obscuration of all blood vessels on the disc

Due to the presence of the CWS OD and optic disc edema OS in the setting of previous WBXRT for extensive stage IV
SCLC and brain metastasis, the patient was diagnosed with radiation-induced retinopathy OU and radiation-induced
optic neuropathy OS. Hypertension was an unlikely etiology as the patient’s blood pressure was historically well-
controlled on medications. The patient was to return to the eye clinic within 2 weeks for a spectral domain optical co-
herence tomography (SD-OCT) of the retinal nerve fiber layer (RNFL) and macula, and fluorescein angiography (FA).

First follow-up visit: one month after the initial presentation

At his one-month follow-up eye exam, the patient reported no new visual complaints; his floaters were stable, and he
was no longer symptomatic for photopsia. BCVA and all preliminary testing at this visit remained stable OU. On dilated
fundus exam, the previous SN CWS were resolved and one CWS remained along the IT arcade, with new optic disc
edema OD seen (Figure 3). In the left eye, Grade 1 optic disc edema without radiation-induced retinopathy was noted.
SD-OCT of the RNFL revealed asymmetric RNFL global values of 101 mm OD and 138 mm OS, with displacement of
the scan circle resulting in an overestimation of the I'T RNFL thickness (Figure 4). SD-OCT of the macula revealed no
macular edema OD, and peripapillary intra-retinal fluid with scattered hard exudates OS (Figure 5). FA demonstrated
optic nerve edema OS>0D, with OS having greater hyperflourescence than OD. It was recommended that the patient
continued to be observed and to return to the clinic within 4 weeks for a repeat FA with transit OS.

Second follow-up visit: two months after the initial presentation

At his second follow-up exam, the patient had no new complaints, and his BCVA and all preliminary testing re-
mained stable. Grade 1 optic disc edema with mild blurring of the neural retinal rim superiorly with vascular con-
gestion and peripapillary hemorrhages was observed OD (Figure 3). Grade 1 optic disc edema OS was resolving
based on the clinical appearance. The CWS was still noted along the IT arcade OD. A SD-OCT of the RNFL revealed
a global value of 116 mm OD, and a more significantly reduced global value of 90 mm, with inferior temporal thin-
ning at 75 mm OS (Figure 6), likely due to the difference in the delineation of the circumpapillary scan circle be-
tween the first and second scans. The FA revealed no leakage OS.

Figure 3: Fundus photograph of the right eye with grade 1 disc edema with peripapillary hemorrhages and elevation of the
superior border of the disc.
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Figure 4: Spectral domain optical coherence tomography (SD-OCT) of the retinal nerve fiber layer (RNFL) of both eyes at the
first follow-up visit.

Figure 5: SD-OCT of the macula with peripapillary intra-retinal fluid of the left eye at the first follow-up visit.
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Figure 6: SD-OCT of the retinal nerve fiber layer (RNFL) of both eyes at the second follow-up visit.

Due to the development of optic disc edema with superior temporal vascular congestion OD, potential metastasis versus
infectious etiologies were also considered. The patient was referred to neuro-ophthalmology for evaluation of bilateral
optic nerve edema and an infectious disease lab work-up was ordered to rule out other potential causes of the optic nerve
head edema, including Rapid Plasma Reagin (RPR), Microhemagglutination Assay for Treponema Pallidum (MHA-TP),
Bartonella, and QuantiFERON-TB Gold. The specialists from hematology, oncology, and neuro-ophthalmology teams
subsequently recommended a repeat MRI of the brain and orbits to rule out acute infarction, intracranial hemorrhage,
intracranial disease, metastatic disease, mass effect, or abnormal enhancements on the orbits (Figure 7).

Figure 7: MRI of the brain and orbits: There is no evidence of acute infarction intracranial hemorrhage or acute intracranial
disease, and no evidence of metastatic disease. High-resolution images reveal no mass, mass effect or abnormal enhancement.
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Third follow up visit: two and a half months after the initial presentation

At the neuro-ophthalmology visit, the patient noted no new complaints, and BCVA and all preliminary testing re-
mained stable. No changes were seen on dilated fundus exam OU. HVF 24-2 SITA (Swedish Interactive Testing
Algorithm). Faster testing revealed a superior depression OD related to superior lid interference and global depres-
sion, with an enlarged blind spot and probable rim artifact 360 OS (due to the absolute sensitivity scores of less than
zero around the peripheral edge) (Figures 8 and 9). A repeat HVF should be performed to clarify these findings.
The patient continues to be off all cancer-related medications, and his lab work was negative for QuantiFERON-TB
gold, RPR, MHA-TP, and Bartonella. Complete Blood Count (CBC), Erythrocyte Sedimentation Rate (ESR), and
C-Reactive Protein (CRP) laboratory tests were ordered to rule out Giant Cell Arteritis (GCA) as a potential etiol-
ogy for the optic disc edema, though it was thought to be unlikely in the absence of GCA symptoms, such as scalp
tenderness, jaw pain, fever, or a persistent headache.

PET-CT scans on January 31, 2022 revealed no evidence of intracranial metastasis. An MRI of the brain and orbits
with contrast was completed February 2, 2022, and showed no evidence of acute infarction, intracranial hemor-

rhage, acute intracranial disease, metastatic disease, mass effect, or abnormal enhancements on the orbits.

The patient was to return to the clinic within 4 weeks for a review of the lab results and SD-OCT RNFL for continu-
ing resolution of the disc edema. His follow-up visits are currently ongoing.

Figure 8: Humphrey Visual Field 24-2 SITA Faster OD at the third follow-up visit.
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Figure 9: Humphrey Visual Field 24-2 SITA Faster OS at the third follow-up visit.

DISCUSSION

Review of the literature

RION and radiation-induced retinopathy are rare complications of external radiation therapy (XRT).® This case
report focuses on a patient who had WBXRT two years prior to having clinical manifestations of bilateral optic disc
edema and radiation-induced retinopathy: this timeline is not surprising, as RION and radiation-induced retinopa-
thy manifest an average of 18 months after radiation exposure.?*¢”

While the pathophysiology of RION is not fully understood, it is thought to be a white matter disorder due to de-
layed radionecrosis in the central nervous system.® Radiation disrupts molecular bonds and produces free radicals
which, in turn, promote cellular necrosis.®*°

Radiation-induced retinopathy is thought to originate from radiation-induced microangiopathy associated with
endothelial cell loss.”'® Radiation has been reported to damage endothelial cells, cell membranes, organelles, and
deoxyribonucleic acid (DNA).”™ The tight junctions between endothelial cells subsequently lose their integrity,
making the blood vessels more permeable to retinal vascular leakage and edema.*"°

The total amount of radiation exposure, the fraction size that was given, and treatment with concomitant chemo-
therapy or immunotherapy are factors to consider when determining the underlying causes of RION and radiation-
induced retinopathy.>*'° The presence of concurrent pre-existing vascular conditions such as hypertension, hyper-
lipidemia, and diabetes mellitus can also increase the likelihood of radiation-induced retinopathy.>®
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Current studies suggest that the total dose of radiation administered to the brain or body should be below 35 Gy to
prevent retina or anterior visual pathway sequelae.”? There is a 50% chance of developing radiation-induced reti-
nopathy with a dose of 60 Gy and an 85-90% chance with a dose of 70-80 Gy; the average dose for a cancer patient
is 45-60 Gy.2 However, many cases of ocular complications have been reported with much lower levels of radiation
than in our patient, who had an accumulated dose of 30 Gy of WBXRT.2"? Therefore, another consideration is the
amount of radiation exposure per radiation time, which should not exceed 1.8-1.9 Gy per time.'* Our patient re-
ceived 3 Gy of radiation per radiation time and subsequent chemotherapy and immunotherapy, increasing the risk
of ocular complications. Carboplatin, a type of chemotherapy agent given to this patient, is a radio-sensitizing agent
that crosses the blood brain barrier and sensitizes the optic apparatus, which may potentiate radiation injury.”
Co-management with oncology is imperative to prevent visually devastating outcomes from RION and radiation-
induced retinopathy.

Clinical features

RION commonly presents with sudden, painless, monocular vision loss 3 weeks to more than 7 years after radiation
exposure.>**® RION is a retrobulbar process in which the optic nerve will appear normal on fundus examination
in the acute phase.® However, if the ischemic insult occurs anterior to the lamina cribrosa, the optic nerve head
(ONH) will appear swollen, and optic nerve atrophy and pallor (signs of retinal ganglion cell death) begin to de-
velop between 6-8 weeks following onset of the ONH edema.? Patients with RION involving the chiasm develop a
bitemporal hemianopsia and eventual retrograde optic atrophy.® FA in patients with ONH edema show filling of the
capillaries at the ONH, while those without ischemia will appear to have unremarkable FA results.®

Clinical manifestations of radiation-induced retinopathy are frequently similar to vascular abnormalities of diabetic
retinopathy.? Microaneurysms, retinal hemorrhages, capillary non-perfusion, and CWS all tend to appear first with
radiation-induced retinopathy, followed by retinal edema, hard exudates, telangiectasia, and vascular sheathing.?
Neovascularization may develop later, with subsequent vitreous hemorrhages and tractional retinal detachments
similar to those seen in diabetic retinopathy.® One feature of radiation-induced retinopathy that distinguishes it
from diabetic retinopathy is the atrophy of the retinal pigment epithelium evident after radiation exposure.?

Stages and prognosis for radiation-induced retinopathy

This patient was classified as having stage 1 radiation-induced retinopathy, which is characterized by a mild risk of vision
loss. Stage 1 radiation-induced retinopathy includes CWS, retinal hemorrhages, retinal micro-aneurysms, ghost vessels,
exudates, uveal effusion, chorioretinal atrophy, choroidopathy, and retinal ischemia less than 5 disc-diameters in size.
In stage 1, patients are generally asymptomatic since the macula is unaffected and there is a minimal risk of vision loss."

Stage 2 includes the same signs as stage 1, but there is macular involvement, and the risk of vision loss is greater.*

Stage 3 includes any of the same signs as above, as well as retinal neovascularization and macular edema. Symptoms dur-
ing stage 3 are more severe, with both extramacular and macular involvement increasing the risk of severe vision loss.™

Stage 4 includes all the signs in stages 1, 2 and 3 plus vitreous hemorrhage and retinal ischemia equal to or greater
than 5 disc-diameters in size. Symptoms are severe and signs are extramacular, macular, and in the vitreous with a
significant risk of severe vision loss."

Prognosis for RION

The visual prognosis is poor for patients with RION, which is associated with an ultimate visual acuity range of
<20/200 to light perception.®'>® There is a potential for permanent blindness with RION, which is why radiation
exposure should be carefully considered when treating patients with tumors adjacent to visual pathways.3151

Differential diagnoses

Differential diagnoses for RION include ONH compression, infiltrative optic neuropathy, toxic optic neuropathy
secondary to chemotherapy, checkpoint inhibitor-induced optic neuritis, and giant cell arteritis. Differential diag-
noses for radiation-induced retinopathy include diabetic retinopathy, branch retinal vein occlusion, central retinal
vein occlusion, and hypertensive retinopathy. Patients with early radiation retinopathy and optic neuropathy may
initially be asymptomatic, but more advanced disease can present with decreased vision or floaters. An impor-
tant factor to consider is the patient’s history of radiation therapy around the optic apparatus, which can include
WBXRT. The clinical diagnosis is based on a thorough case history, DFE, HVF, SD-OCT, and FA which can be help-
ful in showing microvascular features of radiation-induced retinopathy. An OCT-angiography can also be used to
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aid in diagnosis, as it can visualize vascular damage in both the retina and choroid, however FA remains the diagnos-
tic gold standard to document retinal edema and the breakdown of the inner blood retinal barrier."”*

MRI of the brain and orbits may also be beneficial when differentiating between radiation-induced optic neuropa-
thy and other forms of optic neuropathy. PET-CT scans have a higher sensitivity for lung nodule characterization
compared to an MRI and can be ordered periodically to track the response to therapy.®

Management

Radiation-induced retinopathy and optic neuropathy can lead to devastating vision loss with unpredictable treat-
ment outcomes. Management of radiation-induced retinopathy has been directed towards the reduction of macular
edema and neovascularization. Pan-retinal photocoagulation (PRP) remains the gold standard in the treatment of
ischemic retinopathies, including radiation-induced retinopathy, and the use of PRP prophylactically is being stud-
ied.”? Anti-vascular endothelial growth factor (anti-VEGF) injections are the gold standard to effectively reduce
radiation-induced macular edema and ocular neovascularization. Currently, bevacizumab and ranibizumab are the
two most effective intravitreal anti-VEGF agents used to treat macular edema in patients with radiation-induced
retinopathy.”” In contrast, the use of intravitreal anti-VEGT therapy for patients with optic neuropathy showed no
statistically significant difference for visual outcome versus those who were only observed.’® Another treatment
option for radiation-induced retinopathy is intravitreal corticosteroids, such as dexamethasone and triamcinolone
acetonide, alone or in conjunction with anti-VEGF therapy.”® It has been reported that a single intravitreal cortico-
steroid injection could stabilize or improve visual acuity in 91% of patients one month post-injection.!” Coupling of
corticosteroids and anti-VEGF injections has also been used to improve vision.”

Other treatment options include photodynamic therapy, hyperbaric oxygen therapy, and oral pentoxifylline; how-
ever, all of these result in limited visual improvement in comparison to previously mentioned therapies.?

Prevention

Eliminating radiation exposure to prevent radiation-induced retinopathy and optic neuropathy is not always pos-
sible for patients who need cancer treatment to survive. Therefore, co-management with an oncologist regarding
radiation dosage and fraction sizes of radiation per dose is imperative for preventing devastating vision loss associ-
ated with later stages of radiation-induced retinopathy and optic neuropathy.

CONCLUSION

Although radiation-induced retinopathy and optic neuropathy are rare, it is important to recognize these condi-
tions, and determine the exact cumulative dosage with the individual fraction size of radiation when managing a
patient who has previously been (or is currently being) exposed to radiation. Co-management with oncology and
ophthalmology is necessary to ensure optimal visual outcome. Furthermore, patients who are not actively undergo-
ing cancer treatment should be followed at regular intervals to monitor for the development of remote ocular toxic-
ity secondary to radiation and/or chemotherapy treatment. e
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RESUME

Laneuropathie optique et la rétinopathie post-radiques sont associées a la ra-
diothérapie a doses élevées et peuvent mener a un effondrement de la vision.
Cette présentation de cas porte sur un homme hispanique de 72 ans atteint
d’un cancer étendu (stade 4) du poumon a petites cellules et de métastases
cérébrales qui s’est présenté avec une neuropathie optique et une rétinopa-
thie post-radiques. Avant son examen ophtalmologique, le patient a recu un
traitement anticancéreux qui consistait en une radiothérapie du cerveau en-
tier (RTCE), en une chimiothérapie, en une immunothérapie et en une radio-
thérapie thoracique. Lorsqu’on traite les séquelles oculaires post-radiques,
on doit prendre en considération la dose des fractions individuelles adminis-
trées pendant la radiothérapie, en particulier chez les patients recevant de la
chimiothérapie et de 'immunothérapie de facon concomitante.

MOTS CLES :
rétinopathie post-radique, cedéme papillaire, neuropathie optique post-
radique, radiation en faisceau externe, chimiothérapie

INTRODUCTION

La radiothérapie servant au traitement des tumeurs cérébrales et intraocu-
laires peut provoquer de la neuropathie optique et de la rétinopathie post-
radiques!. L'application de plus de 35 gray (Gy) de radiation en faisceau ex-
terne augmente le risque de séquelles oculaires post-radiques associées a
une perte de vision®*. Le patient décrit dans cette étude de cas a recu 30 Gy
de radiothérapie du cerveau entier administrés en dix fractions (fx) de 3 Gy
concurremment avec de la chimiothérapie et de 'immunothérapie. 1l a par
la suite contracté une neuropathie optique et une rétinopathie, vraisem-
blablement secondaires a ses traitements anticancéreux.

ETUDE DE CAS

Un homme hispanique de 72 ans atteint d’un cancer étendu (stade 4) du
poumon a petites cellules (CPPC) accompagné de métastases cérébrales
s’est présenté pour passer un examen ophtalmologique complet le 27 oc-
tobre 2021. Le patient se plaignait principalement de la présence de corps
flottants et de photopsie occasionnelle dans I'ceil gauche depuis deux se-
maines; le patient a toutefois indiqué qu’il n’avait pas subi de traumatisme
récemment et qu’il ne percevait pas d’ombres oculaires ou de voiles som-
bres dans ses champs de vision. Son dernier examen oculaire remontait a
trois ans. Il avait des antécédents d’exérese bilatérale de cataractes avec
pose de cristallins intraoculaires en plus d’allergies oculaires et de sécher-
esse des yeux bien controlées par des gouttes ophtalmiques de kétotiféne et
de gouttes artificielles ne contenant pas d’agent de conservation.

En plus du CPPC, le patient présentait des antécédents médicaux
d’hypertension, de bronchopneumopathie chronique obstructive, d’un ceso-
phage de Barrett, d’une hyperplasie bénigne de la prostate, d’hyperlipidémie
et d’allergies saisonniéres qui étaient respectivement traités médicalement
par de l'amlodipine, de lalbutérol, de 'oméprazole, du siméthicone, du
docusate, du finastéride, de la pravastatine et de la cétirizine.
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Le patient a été traité pour son CPPC au moyen d’une RTCE administrée sous forme de dix fractions de 3 Gy
(achevée le 2 juillet 2019), d’'une chimiothérapie (achevée le 3 décembre 2019), d’'une immunothérapie (achevée
le 20 aotit 2021) et d’une radiothérapie thoracique (achevée le 22 octobre 2021). Une imagerie par résonance mag-
nétique (IRM) du cerveau effectuée le 1" septembre 2021 n’a révélé la présence d’aucune métastase cérébrale, de
nouvelles Iésions expansives ou d’augmentation anormale du volume d’aucune structure et une tomographie par
émission de positrons combinée a une tomodensitométrie effectuée le 25 mars 2021 n’a montré aucun signe de
maladie métastatique. Aprés la RTCE, on a amorcé un traitement de chimiothérapie et d’immunothérapie pallia-
tives pour six cycles de carboplatine, d’étoposide et de pembrolizumab. Le patient a recu un traitement d’entretien
par pembrolizumab, un inhibiteur du point de contréle, du 31 décembre 2019 au 20 aolit 2021. Au moment de son
examen oculaire, le cancer du patient était en rémission et le service d’oncologie assurait son suivi.

Les meilleures acuités visuelles corrigées (MAVC) ont été de 20/25 a P'ceil droit (OD) et de 20/25 a I'ceil gauche
(0S). Les pupilles étaient également rondes et réactives a la lumiére sans atteinte évidente du réflexe photomoteur
afférent. Les mouvements extraoculaires et les champs visuels étaient intacts a lexamen par méthode confronta-
tionnelle. Les pressions intraoculaires mesurées par tonomeétre a aplanation de Goldman étaient de 21 mmHg OD et
20 mmHg OS. L’évaluation du segment antérieur a été sans particularité pour les deux yeux (OU).

L'examen du fond d’ceil (EF(E) apres dilatation de la pupille a permis d’observer un nerf optique bien perfusé sans
signe d’cedéme papillaire ou de néovascularisation OD (illustrations 1a et 2a). On a noté deux nodules cotonneux le
long des arcades supéronasales et temporales inférieures OD (illustration 1a). Un cedéme papillaire de grade 1 OS
était évident (en utilisant ’échelle modifiée de Frisén, voir tableau 1); il comportait des hémorragies péripapillaires,
une élévation du rebord supérieur et une congestion vasculaire, mais aucun signe de néovascularisation papillaire
(illustrations 1b et 2b). On a également remarqué de la distension veineuse adjacente a la papille OS (illustration 2b).
Les deux macules étaient plates et uniformément pigmentées. Il n’y avait pas de déchirures ou de décollements
rétiniens a la périphérie. On a retrouvé de la synérese du vitreux OU.

lllustration 1 : Photographie du fond de I'eeil OD (a) et OS (b) a la visite initiale. Remarquez les deux nodules cotonneux le
long des arcades temporales supérieure et inférieure OD et la distension veineuse adjacente a la papille OS.

Tableau 1 : Echelle de Frisén modifiée pour la gradation du papilleedéme*

métastatique Caractéristiques

0 (Normal) Papille optique normale
1 (Minime) Halo d’cedeme papillaire subtil, en forme de C et marges de la papille normales en temporal
2 (Léger) Halo circonférentiel d’oedéeme papillaire

3 (Modéré) Obscurcissement d’un ou de plusieurs segments des vaisseaux sanguins principaux a la sortie de la

papille
4 (Prononcé) Obscurcissement partiel d'un segment des vaisseaux sanguins principaux sur la papille
5 (Important) Obscurcissement partiel ou total de tous les vaisseaux sanguins sur la papille
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lllustration 2 : Vues rapprochées du nerf optique droit (a) ne présentant aucun signe d’cedéeme papillaire et du nerf optique
gauche (b) présentant un cedéme papillaire de grade 1 et une augmentation de I’élévation du rebord supérieur.

A cause de la présence de nodules cotonneux OD et d’cedéme de la papille OS dans le contexte d’'une précédente
RTCE pour un CPPC étendu (stade 4) et de métastases cérébrales, on a diagnostiqué chez le patient une rétinopa-
thie post-radique OU et une neuropathie optique post-radique OS. L’hypertension était une étiologie peu probable,
car le patient maitrisait bien sa tension artérielle a 'aide de médicaments par le passé. On a demandé au patient de
revenir a la clinique d’ophtalmologie au cours des deux semaines suivantes pour passer une tomographie par co-
hérence optique dans le domaine spectral (TCO-DS) de la couche des fibres nerveuses rétiniennes (RNFL) et de la
macula et une angiographie a la fluorescéine (AF).

Premiére visite de suivi : un mois aprés la présentation initiale

Lors de cet examen ophtalmologique de suivi aprés un mois, le patient n’a signalé aucun nouveau probléme visuel;
les corps flottants étaient inchangés et la photopsie était disparue. Les MAVC et tous les tests préliminaires sont
restés stables OU 4 cette visite. A PEFE aprés dilatation de la pupille, le nodule cotonneux supéronasal était résolu
tandis que lautre était toujours présent en temporal inférieur. On a constaté un nouvel cedeme papillaire OD (illus-
tration 3). On a constaté la présence d’un cedéme papillaire de grade 1 OS sans rétinopathie post-radique. Le TCO-
DS de la couche des fibres nerveuses rétiniennes a indiqué des valeurs globales asymétriques de RNFL de 101 mm
OD et 138 mm OS, avec déplacement du balayage circulaire provoquant une surestimation de I’épaisseur de la RNFL
en temporal inférieur (illustration 4). La TCO-DS de la macula n’a pas permis d’objectiver un cedéme papillaire OD,
mais plutdt la présence de liquide intrarétinien péripapillaire accompagné d’exsudats dispersés (illustration 5). LAF
a démontré un cedéme papillaire OS > OD, 'hyperfluorescence étant plus prononcée OS. On a recommandé une
prolongation du suivi du patient et une nouvelle visite a la clinique au cours des quatre semaines suivantes pour lui
faire passer une autre AF avec injection de produit de contraste OS

lllustration 3 : Photographie du fond de I'ceil OD présentant un cedéme papillaire de grade 1 accompagné d’hémorragies
péripapillaires et d’'une élévation du rebord supérieur de la papille.
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lllustration 4 : TCO-DS de la RNFL OU lors de la premiere visite de suivi.

lllustration 5 : TCO-DS de la macula avec présence de liquide intrarétinien péripapillaire OS lors de la premiére visite de suivi.

Deuxiéme visite de suivi : deux mois aprés la présentation initiale

Lors de son deuxiéme examen de suivi, le patient ne présentait aucune nouvelle plainte et ses MAVC sont res-
tées stables, tout comme tous les examens préliminaires. On a observé un cedéme papillaire de grade 1 OS, avec
léger estompement du bord rétinien neural supérieur accompagné de congestion vasculaire et d’hémorragies
péripapillaires (illustration 3). D’aprés son apparence clinique, 'cedéme papillaire de grade 1 OS était en ré-
gression. Le nodule cotonneux était toujours présent le long de ’arcade temporale inférieure OD. Une TCO-DS
de la RNFL a révélé une valeur globale de 116 mm OD et une réduction de la valeur globale plus significative
de 90 mm, avec un amincissement temporal inférieur a 75 mm OS (illustration 6), probablement causé par la
différence de la délimitation du balayage circulaire autour de la papille entre la premiere et la deuxiéme to-
mographie. UAF n’a révélé aucune fuite OS.
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A cause de 'apparition d’cedéme papillaire accompagné de congestion vasculaire en aspect temporal supérieur OD,
on a également envisagé la possibilité de métastases et de certaines étiologies infectieuses. On a orienté le patient
vers la neuro-ophtalmologie afin d’obtenir une évaluation de l'oedéme papillaire bilatéral et nous avons demandé
un bilan de laboratoire pour recherche de causes infectieuses afin d’éliminer d’autres causes possibles d’oedéme de
la téte du nerf optique, notamment un test rapide de la réagine plasmatique (RPR), un test de microhémagglutina-
tion pour le Treponema Pallidum (MHA-TP), un test de détection de la Bartonella et un QuantiFERON-TB Gold.
Les spécialistes des services d’hématologie, d’oncologie et de neuro-ophtalmologie ont par la suite recommandé
une IRM de contrdle du cerveau et des orbites afin d’éliminer la possibilité d’infarcissement aigu, d’hémorragie ou
autre maladie intracrinienne, de maladie métastatique, d’un effet de masse ou d’une augmentation de I’épaisseur
des parois orbitaires. (illustration 7).

lllustration 6 : TCO-DS de la RNFL OU lors de la deuxiéme visite de suivi.

lllustration 7 : IRM du cerveau et des orbites : aucun signe d’infarcissement aigu, d’hémorragie intracrdnienne, de maladie
intracrdnienne aigué ou de maladie métastatique. Les images a haute résolution ne montrent aucune masse ni aucun effet de
masse ou augmentation de Uépaisseur des parois orbitaires.
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Troisiéme visite de suivi : deux mois et demi aprés la présentation initiale

Lors de la visite de neuro-ophtalmologie, le patient n’a signalé aucun nouveau probléme et les MAVC sont restées
stables, de méme que tous les examens préliminaires. On n’a constaté aucun changement OU aux EFE apreés dila-
tation. L’examen du champ visuel de Humphrey (HVF) 24-2 SITA (Swedish Interactive Testing Algorithm [algo-
rithme de seuillage interactif suédois]) Faster a révélé une dépression supérieure OD associée a I'interférence de la
paupiére supérieure et a une dépression du globe optique, accompagnée d’un agrandissement de la tache aveugle et
d’un artefact probable en forme d’anneau (360°) OS (révélé par des scores de sensibilité absolus inférieurs a zéro en
périphérie (illustrations 8 et 9). On devra effectuer un nouvel HVF pour expliquer ces constatations. Le patient con-
tinue a ne prendre aucun médicament anticancéreux et ses résultats d’analyses de laboratoire pour le QuantiFER-
ONTB Gold, le test RPR, le test de MHA-TP et le test de détection de la Bartonella sont négatifs. Un hémogramme
complet, une vitesse de sédimentation des érythrocytes et une analyse de protéine C-réactive ont été demandés afin
d’éliminer une artérite a cellules géantes comme étiologie possible de 'cedéme papillaire, bien que ce diagnostic
semble peu probable en I'absence de symptomes révélateurs de cette maladie comme une hypersensibilité du cuir
chevelu, de la douleur a la méchoire, de la fievre ou un mal de téte persistant.

Des tomographies par émissions de positrons-tomodensitométries effectuées le 31 janvier 2022 n’ont permis de
déceler aucun signe de métastase intracranienne. Une IRM de contraste du cerveau et des orbites a été effectuée
le 2 février 2022. Elle n’a montré aucun signe d’infarcissement aigu, d’hémorragie intracranienne, de maladie in-
tracrinienne aigué, de maladie métastatique, d’effet de masse ou d’augmentation de I’épaisseur des parois orbitaires.

Le patient devait revenir a la clinique au cours des quatre semaines suivantes afin d’examiner les résultats de labo-
ratoire et passer un TCO-DS de la RNFL afin de suivre la résolution de son cedéme papillaire. Ses visites de suivi se
poursuivent.

lllustration 8 : Champ visuel de Humphrey 242 SITA Faster OD lors de la troisiéme visite de suivi.
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lllustration 9 : Champ visuel de Humphrey 242 SITA Faster OS lors de la troisiéme visite de suivi.

DISCUSSION

Revue de la littérature

La neuropathie optique et la rétinopathie post-radiques sont des complications rares de la radiothérapie externe®.
Cette étude de cas se penche sur un patient traité par RTCE deux ans avant de présenter des manifestations cliniques
d’cedéme papillaire bilatéral et de rétinopathie post-radique : cette chronologie n’est pas étonnante, car la neuropathie
optique et la rétinopathie post-radiques se manifestent en moyenne 18 mois apres 'exposition aux radiations>*%”.

Bien que la pathophysiologie de la neuropathie optique post-radique ne soit pas complétement comprise, on pense qu’il
s’agit d’'une maladie de la substance blanche provoquée par de la radionécrose retardée dans le systeme nerveux central®.
Laradiation rompt les liaisons moléculaires et produit des radicaux libres qui, a leur tour, facilitent la nécrose cellulaire®'°,

On estime qu’une microangiopathie post-radique associée a la perte de cellules endothéliales est a l'origine de la
rétinopathie post-radique®®. On a démontré que la radiation endommage les cellules endothéliales, les membranes
cellulaires, les organelles et 'acide désoxyribonucléique (ADN)*!, Les jonctions étroites entre les cellules endothé-
liales perdent ensuite leur intégrité, ce qui rend les vaisseaux sanguins plus perméables et susceptibles de présenter
des fuites vasculaires rétiniennes et de 'eedéeme®*°.

La quantité totale d’exposition aux radiations, la dose des fractions administrées et la présence d’un traitement
concomitant de chimiothérapie ou d’immunothérapie sont des facteurs a envisager lorsqu’on détermine les causes
sous-jacentes de la neuropathie optique et de la rétinopathie post-radiques®*'. La présence d’affections vasculaires
préexistantes concomitantes comme I'hypertension, I’hyperlipidémie et le diabéte peut également augmenter la
susceptibilité a la rétinopathie post-radique®®.

Les études actuelles indiquent que la dose totale de radiation administrée au cerveau ou au corps devrait étre inféri-
eure a 35 Gy pour éviter les séquelles a la rétine ou aux voies visuelles antérieures'?. La probabilité de contracter une
rétinopathie post-radique apres une dose de 60 Gy est de 50 % et de 85 4 90 % apres une dose de 70 a 80 Gy; la dose
moyenne administrée a un patient atteint de cancer est de 45 a 60 Gy2. Toutefois, de nombreux cas de complications
oculaires ont été rapportés apres des traitement avec des doses beaucoup plus faibles que celles administrées a notre
patient qui a recu une dose cumulative de 30 Gy de RTCE*™ On doit donc également prendre en considération un
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autre facteur, soit la quantité d’exposition a la radiation lors de chaque traitement; celui-ci ne devant pas excéder 1,8
a1,9 Gy par traitement'2 Notre patient a recu 3 Gy de radiation par traitement de radiation, en plus de chimiothéra-
pie et d’immunothérapie par la suite, ce qui augmente le risque de complications oculaires. La carboplatine, un type
de chimiothérapie donné a ce patient, est un agent radiosensibilisateur qui traverse la barriére hématoencéphalique
et qui sensibilise les organes de la vision, cela pouvant potentialiser les 1ésions induites par radiation®. Il est es-
sentiel de traiter les patients qui recoivent de la radiothérapie conjointement avec l'oncologie afin d’empécher les
conséquences visuelles dévastatrices associées a la neuropathie optique et la rétinopathie post-radiques.

Aspects cliniques

La neuropathie optique post-radique se manifeste souvent par une perte visuelle soudaine, indolore et monoculaire
trois semaines a plus de sept ans apres une exposition a de la radiation?3¢. Il s’agit d’un processus rétrobulbaire carac-
térisé par 'apparence normale du nerf optique a l'examen du fond d’ceil pendant la phase aigué®. Toutefois, si atteinte
ischémique se produit au-devant de la lame criblée, la téte du nerf optique semblera enflée et des signes de mort des
cellules ganglionnaires de la rétine comme latrophie et la paleur du nerf optique commenceront a apparaitre six a
huit semaines apres le début de 'oedeme de la téte du nerf optique®. Les patients dont la neuropathie optique post-
radique touche le chiasma optique présentent une hémianopsie bitemporale et une atrophie optique rétrograde ultéri-
eure®. UAF des patients qui présentent un cedéme de la téte du nerf optique montre un remplissage des capillaires a la
téte du nerf optique, tandis que les résultats de 'AF de ceux qui ne sont pas ischémiques paraitront sans particularités®.

Les manifestations cliniques de la rétinopathie post-radique sont souvent semblables aux anomalies vasculaires de
la rétinopathie diabétique®. Les microanévrismes, les hémorragies rétiniennes, 'absence de perfusion capillaire et
les nodules cotonneux tendent tous a apparaitre précocement lors d’une rétinopathie post-radique et ils sont suivis
d’cedéme de la rétine, de formation d’exsudats, de télangiectasies et d’engainement des vaisseaux rétiniens?. La néo-
vascularisation peut apparaitre plus tard et étre accompagnée d’hémorragies subséquentes du vitré et de décolle-
ments de la rétine par traction semblables a ceux de la rétinopathie diabétique®. L’atrophie de I'épithélium pigmen-
taire rétinien est une caractéristique de la rétinopathie post-radique non présente dans la rétinopathie diabétique®.

Stades et pronostic de la rétinopathie post-radique

On a classé le stade de rétinopathie post-radique présenté par ce patient comme étant de stade 1, ce qui indique un
léger risque de perte de vision. Parmi les éléments retrouvés dans ce stade, on retrouve des nodules cotonneux, des
hémorragies rétiniennes, des microanévrismes rétiniens, des vaisseaux déshabités, des exsudats, des effusions uvé-
ales, de l’atrophie choriorétinienne, de la choroidopathie et de I'ischémie rétinienne dont la surface est inférieure
a cinq diameétres de papilles. Au stade 1, les patients sont généralement asymptomatiques, car la macula n’est pas
atteinte et il n’y a qu’un risque minimal de perte de vision**.

Le stade 2 comprend les mémes signes que le stade 1, mais la macula est atteinte, et le risque de perte de vision est accru'.

Le stade 3 comprend I'ensemble des signes déja mentionnés en plus d’'une néovascularisation rétinienne et d’oedéme
maculaire. Les symptomes associés au stade 3 sont plus graves alors que les atteintes extramaculaires et maculaires
augmentent le risque de perte de vision importante'.

Le stade 4 comprend tous les signes des stades 1, 2 et 3 auxquels s’ajoutent des hémorragies du vitré et une ischémie
rétinienne d’une surface égale ou supérieure a 5 diamétres de papille. Les symptomes sont séveres et les signes sont
ceux d’une atteinte extramaculaire, maculaire et du vitré. Le risque de perte grave de la vision est important™.

Pronostic de la neuropathie oculaire post-radique

Le pronostic visuel est mauvais pour les patients qui présentent une neuropathie oculaire post-radique; celle-ci est
associée en fin de compte a un intervalle d’acuité visuelle allant de < 20/200 a la simple perception lumineuse®!5'°,
1l existe un potentiel de cécité permanente pour les patients atteints de neuropathie oculaire post-radique; c’est
pourquoi Pexposition aux radiations doit étre miirement réfléchie lorsqu’on traite des patients qui présentent des
tumeurs adjacentes aux voies visuelles®!51°,

Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel de la neuropathie oculaire post-radique comprend la compression de la téte du nerf
optique, la neuropathie optique infiltrative, la neuropathie optique toxique secondaire a de la chimiothérapie, la
névrite optique induite par un inhibiteur du point de controle et artérite a cellules géantes. Le diagnostic dif-
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férentiel de la rétinopathie post-radique comprend la rétinopathie diabétique, 'occlusion d’une branche de la veine
rétinienne, l'occlusion de la veine rétinienne centrale et la rétinopathie hypertensive. Les patients qui se présentent
aux stades précoces de la rétinopathie et de la neuropathie optique post-radiques peuvent étre asymptomatiques au
début, mais les stades plus avancés de la maladie peuvent étre caractérisés par une baisse de la vision ou la présence
de corps flottants. Des antécédents de radiothérapie prés des organes de la vue, notamment de RTCE, représentent
un facteur important a envisager. Le diagnostic clinique se base sur une anamnese compléte, "EF(E apres dilatation
de la pupille, le HVF, la TCO-DS ainsi que I'AF, qui peut s’avérer utile pour montrer les caractéristiques microvas-
culaires de la rétinopathie post-radique. Une TCO-angiographie peut également servir au diagnostic, car elle peut
aider a visualiser les 1ésions vasculaires de la rétine et de la choroide; 'AF reste toutefois 1’étalon de référence en
matiére de diagnostic pour documenter 'cedeme rétinal et la rupture de la barriere hématorétinienne''®,

L'IRM du cerveau et des orbites peut également s’avérer utile lorsqu’on cherche a distinguer entre la neuropathie
optique post-radique et d’autres formes de neuropathies optiques. Les tomographies par émission de positrons-
tomodensitométries possedent une meilleure sensibilité pour la caractérisation de nodules pulmonaires compara-
tivement a 'TRM et on peut périodiquement y avoir recours afin de suivre la réponse au traitement?®.

Traitement

La rétinopathie et la neuropathie optique post-radique peuvent provoquer une perte visuelle dévastatrice pour laquelle
les traitements donneront des résultats imprévisibles. Le traitement de la rétinopathie optique post-radique a été orienté
vers laréduction de 'oedeme et de la néovascularisation maculaires. La photocoagulation panrétinienne demeure 1'étalon
de référence pour le traitement des rétinopathies ischémiques, notamment la rétinopathie post-radique et l'utilisation
prophylactique de la photocoagulation panrétinienne est présentement a 'étude’. L'injection d’agents antiangiogéniques
représente I'étalon de référence pour la réduction efficace de 'oedéme maculaire post-radique et la néovascularisation
oculaire. En ce moment, le bévacizumab et le ranibizumab sont les deux agents antiangiogéniques intravitréens les plus
efficaces pour le traitement de l'oedéme maculaire chez les patients atteints de rétinopathie optique post-radique®. Par
contre, l'utilisation de traitement antiangiogénique intravitréen chez les patients atteints de neuropathie optique n’a pas
permis de constater une différence statistiquement significative du résultat visuel comparativement a la simple observa-
tion du patient®. Pour traiter la rétinopathie post-radique, il est aussi possible de pratiquer une injection intravitréenne
de corticostéroides, comme la dexaméthasone et 'acétonide de triamcinolone, seuls ou concurremment avec un traite-
ment antiangiogénique’. On a rapporté que Pacuité visuelle s’était stabilisée ou améliorée chez 91 % des patients un mois
apres avoir recu une seule injection intravitréenne de corticostéroides'. L'association d’injections de corticostéroides et
d’agents antiangiogéniques a également été utilisée pour améliorer la vision®.

Parmi les autres options de traitement, on retrouve la thérapie photodynamique, loxygénothérapie hyperbare et
l'utilisation de pentoxifylline par voie orale; celles-ci n’offrent toutefois qu'une amélioration visuelle limitée com-
parativement aux autres traitements déja mentionnés'.

Prévention

Tl n’est pas toujours possible d’éliminer 'exposition aux radiations pour prévenir la rétinopathie et la neuropathie optique
post-radique chez les patients qui ont besoin d’un traitement afin de combattre leur cancer. La coordination du traite-
ment avec un oncologue pour déterminer la dose totale et celle des fractions de radiation est indispensable a la prévention
de l'effondrement de la vision associé aux stades avancés de la rétinopathie et de la neuropathie optique post-radique.

CONCLUSION

Bien que la rétinopathie et la neuropathie optique post-radiques soient des affections rares, il est important de les
identifier et de déterminer le dosage cumulatif exact et la dose des fractions individuelles de radiation lorsqu’on
traite un patient qui a déja été exposé a de la radiation (ou qui I’est). La coordination du traitement entre 'oncologie
et Pophtalmologie est nécessaire afin d’assurer le meilleur résultat visuel possible. De plus, les patients qui ne recoi-
vent pas activement de traitement anticancéreux doivent étre suivis a intervalles réguliers pour détecter 'apparition
d’une toxicité oculaire a distance secondaire a un traitement de radiothérapie et/ou de chimiothérapie. ®
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Abstract

Acute Zonal Occult Outer Retinopathy (AZOOR) is a rare inflammatory condi-
tion that is considered to be part of the white dot disease spectrum and may be
due to viral or autoimmune causes. Signs and symptoms can include scotomas,
persistent photopsias, and potential vision loss. The condition typically presents
unilaterally in young Caucasian females with fundus signs being minimal or ab-
sent, leading to a delayed or missed diagnosis. This report details an atypical
presentation of AZOOR with bilateral appearance with focal retinal deposits in
a middle-aged Black female. A comprehensive review of the condition is pre-
sented, including pathophysiology, treatment, and multimodal imaging results.

KEY WORDS:
acute zonal occult outer retinopathy; trizonal, inflammation

INTRODUCTION

Acute zonal occult outer retinopathy (AZOOR), an infrequently encountered
inflammatory disorder, was originally defined by Gass in 13 patients who pre-
sented with sudden-onset photopsias and scotomas. He assumed the condition
was due to damaged outer retinal function.! The condition classically presents
unilaterally in young females with fundus signs being minimal or absent, lead-
ing to a delayed or missed diagnosis.>*While visual acuity can be relatively pre-
served, most cases will eventually show retinal and choroidal atrophy.>” Initial-
ly, this condition was grouped together with other conditions under the white
dot spectrum, since they all presented in a similar manner and had no known
etiology; the so-called acute zonal occult outer retinopathy complex.** With
the introduction of multimodal imaging, such as spectral domain optical coher-
ence tomography and fundus auto fluorescence, the diagnosis and classifica-
tion have become clearer.® Unfortunately, the etiology of the condition is still
currently unknown, with theories pointing to a possible viral or autoimmune
cause.® As the etiology is still elusive, various treatment options have been at-
tempted with limited success. This case report details a rare and atypical pre-
sentation of chronic and bilateral AZOOR with focal retinal deposits in a mid-
dle-aged Black female that was diagnosed with the aid of multimodal imaging.

CASE REPORT

A 60-year-old Black female presented for a routine eye exam. Her medi-
cal history was positive for sleep apnea, hyperthyroidism, high cholesterol,
and hypertension. Her current medications included atorvastatin, hydrala-
zine, methimazole and carvedilol. Her ocular history included chronic dry
eyes and photopsias in both eyes, specifically shimmering red lights that
had started two years earlier but then subsided after a year. There was no
viral illness associated with the onset of the photopsias. An examination by
an outside eye care physician, at the time of the initial onset, had found no
obvious ocular pathology to account for her photopsias (Figure 1).

Distance visual acuity, best-corrected, was 20/20 in both the right and left eyes.
Entrance testing, including extraocular muscle movement, visual fields, and
pupil testing, was unremarkable. Mild proptosis and eyelid retraction were
noted in both eyes, which corresponded with the patient’s history of thyroid-
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associated orbitopathy (TAO). Slit lamp examination revealed capped meibomian glands and trace nuclear sclerotic cata-
racts in both eyes. Intraocular pressures were 14 mmHg in both the right and left eyes by Goldmann tonometry. Blood
pressure (right arm, sitting) was 125/66mmHg. Cup-to-disc ratios were 0.25 round in both the right and left eyes. Focal
yellow deposits were noted in the superior and inferior arcades as well as nasal to the optic nerve in each eye. A white gray
demarcation line separated the normal retina from the affected retina in each eye. (Figure 1). Fundus autofluorescence
(FAF) (California; Optos Inc, Marlborough, MA) revealed circumpapillary hyper-auto fluorescence with extension into
the superior and inferior arcades along with hypo autofluorescence inferior to the nerves in both eyes, within the area
of hyper autofluorescence. A demarcation line separated the areas of hyper auto fluorescence from the normal retina
(Figure 2). Visual field testing showed superior temporal defects in both the right and left eyes extending from the blind
spot that corresponded to areas noted on FAF (Figure 3). Juxtapapillary scan with spectral domain optical coherence
tomography (Cirrus; Zeiss Inc, Dublin, CA) showed loss of the photoreceptor integrity line in both eyes, which corre-
sponded to the hyper autofluorescence areas on fundus auto fluorescence (Figure 4). Spectral domain optical coherence
tomography scanning also showed retinal pigment epithelium atrophy inferior to the nerve which corresponded to the
hypo auto fluorescence noted on fundus auto fluorescence (Figure 5). The spectral domain optical coherence tomogra-
phy scanning also revealed deposits or precipitates in the outer retina (Figure 5). Lab testing was ordered including rapid
plasma reagin, anti-nuclear antibodies, fluorescent treponemal antibody absorption test, angiotensin converting enzyme
levels, chest X-ray, serum lysozyme, and QuantiFERON Gold, and all test results returned normal. Based on the examina-
tion findings, ancillary testing, and the patient’s previous history of photopsias, she was diagnosed with bilateral AZOOR.
A retina consult was sought with a retina specialist who confirmed the diagnosis and recommended intra-vitreal steroid
injections. The patient declined and continues to be followed semi-annually.

Figure 1: Fundus photo of the right eye (Photo A) and left eye (Photo B) revealing focal yellow deposits in the superior and
inferior arcades as well as nasal to the nerve. An area of atrophy is also noted inferior to the nerve in each eye. A demarcation
line can be seen separating the normal retina from the affected retina in either eye.

Figure 2: Circumpapillary hyper-auto fluorescence with extension into the superior and inferior arcades along with hypo
autofluorescence inferior to the nerve right eye (Photo A) and left eye (Photo B) within the area of hyper autofluorescence.
A demarcation line separated the areas of hyper auto fluorescence from the normal retina in both eyes.
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Figure 3: Visual field testing showing superior temporal defects in the right and left eyes, extending from the blind spot that
corresponded to areas noted on fundus auto fluorescence.
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Figure 4: Spectral domain optical coherence tomography of the right eye (above) and left eye (below) showing a trizonal pattern
of normal retina followed by photoreceptor atrophy (blue squares) and retinal pigment epithelium atrophy (yellow squares).
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Figure 5: Spectral domain optical coherence tomography scan of the right eye showing focal retinal deposits above the retinal
pigment epithelium (blue square).

DISCUSSION

Acute zonal occult outer retinopathy (AZOOR) is a condition of the outer retina that was initially noted by Gass
in 13 patients; it includes features such as sudden loss of one or more areas of outer retina function, absent or very
minimally noticeable posterior segment changes with late progression to noticeable atrophic changes in the retina,
electroretinographic changes, and chronic visual defects.! Most of the subjects in his and future studies were noted
to be young healthy females in their mid-thirties (76% of cases), with males being affected to a lesser extent.”® An-
other study noted that the average age of onset was 47 years.® In addition, Caucasian females were affected more
than other ethnicities. *'°

Although imaging technology has contributed to the diagnosis of AZOOR and has solidified the notion that damage
to the photoreceptors leads to the known signs and symptoms, the exact etiology and pathogenesis are still un-
clear.*#° Two main hypotheses are suggested in the literature. Gass suggested that, since the condition resembled
and presented similar (similar demographic features and localization to the outer retinal layers) to white dot dis-
eases, an underlying viral process was responsible. This includes diseases such as multiple evanescent white dot
syndrome, acute idiopathic blind spot syndrome, and multifocal choroiditis, which are considered to be differen-
tials for acute zonal occult outer retinopathy.! The conditions are briefly summarized below.

e Multiple evanescent white dot syndrome typically presents in young females, with many having a pre-
ceding viral prodrome. Symptoms can include painless vision loss, photopsias, and scotomas.” Most cases
are unilateral with retinal presentation showing white lesions at the level of the RPE. An enlarged blind
spot can also be noted on visual field testing.!? A distinct finding is foveal granularity, indicating RPE and
photoreceptor involvement, which can be confirmed by optical coherence tomography.'>** These retinal
findings and location are not seen in cases of acute zonal outer retinopathy.

 Acute idiopathic blind spot enlargement syndrome is another rare outer retinopathy and has been
proposed to be a late variant of multiple evanescent white dot syndrome, albeit without the dots.** It
typically presents with scotomas and photopsias in young women with the aforementioned blind spot
enlargement noted on visual field testing.'® The fundus presentation is usually unremarkable until later
stages. Compared to acute zonal occult outer retinopathy, this condition is typically unilateral and lacks
the trizonal pattern mentioned later in this paper.®

» Multifocal choroiditis is an inflammatory condition that presents with yellow gray lesions in both the
retina and choroid and tends to present bilaterally.’ The condition is truly inflammatory as active disease
shows an anterior chamber reaction along with a vitritis.'”” Symptoms can also include decreased vision,
floaters representative of the vitritis, and photopsia.” Other findings with multifocal choroiditis can
include optic nerve head edema, cystoid macular edema, and choroidal neovascular membranes.' The
condition tends to be chronic with multiple relapses and can lead to significant visual disability.!**

Gass further postulated that the presumed virus entered the fundus through the peripapillary zone, which is the

area of retina that is predominantly affected in cases of acute zonal occult outer retinopathy. In contrast, Jampol and
Becker suggested that the observed inflammation was secondary to a genetic predisposition in combination with
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an autoimmune disease and environmental factors. This could possibly be due to the greater number of affected fe-
males with the condition and therefore susceptibility to develop a possible autoimmune condition.?° Other theories
also include fungal infections,® polycythemia vera,? and anti-retinal antibodies.?® Anti-retinal antibodies have re-
ceived particular attention as one study suggested that antiretinal antibody leakage around the optic nerve resulted
in AZOOR.%2 However, this study was countered by Forooghian, who argued that the simple presence of antiretinal
antibody does not imply pathogenicity.?* Further research is still required to elucidate the exact cause of AZOOR.

As mentioned earlier, symptoms of the condition can include photopsia and scotomas, and can also include photo-
phobia and nyctalopia. Earlier reports on signs of AZOOR included no fundus abnormalities to mild fundus chang-
es including retinal pigment epithelium atrophy or pigment clumping with possible arteriole attenuation.3*%10:25.26
However, with improved multimodal retinal imaging, a demarcating line that separates the un-involved and in-
volved retina (AZOOR lesion) can also be seen.>»?” Mrejen et al.® reported that this line was orange in color and its
presentation was either continuous, interrupted, or scalloped. At times, the line can also be white/gray in appear-
ance early in the disease course. These cases were originally classified as acute annular outer retinopathy, which
is now considered to be an early form of AZOOR, as the line was visible ophthalmoscopically.?®* Mrejen et al.
postulated that this represents an early form of acute zonal outer retinopathy as the line can diminish but can also
turn into the previously mentioned orange line. They also proposed a trizonal pattern of chorioretinal degenera-
tion for the AZOOR lesion based on fundus photography, fluorescein angiography, fundus auto-fluorescence, and
spectral domain optical coherence tomography. The trizonal pattern represents normal retina, photoreceptor and
retinal pigment epithelium degeneration, and chorioretinal atrophy. Specifically, zone 1 is normal retina outside
the demarcation line; therefore, multimodal imaging testing is unremarkable here. Zone 2 presents a flecked hyper
autofluorescence on fundus auto fluorescence, which corresponds to photoreceptor and retinal pigment epithe-
lium disruption on spectral domain optical coherence tomography.® Although indocyanine green angiography was
not performed on this patient, it likely would have shown extra choroidal leakage, which is the typical finding of
AZOOR lesions in zone 2. Finally, zone 3 represents photoreceptor, retinal pigment epithelium, and choroidal at-
rophy and is easily visualized on spectral domain optical coherence tomography. This corresponds to fundus auto-
fluorescence hypo-autofluorescence and hypo fluorescence on indocyanine green angiography.

Our patient had this typical trizonal pattern of abnormalities. Specifically, the patient had normal fundus auto flu-
orescence and spectral domain optical coherence tomography findings outside the demarcating line. Within the
demarcation line, hyper autofluorescence was noted on fundus auto fluorescence which correlated with photore-
ceptor and retinal pigment epithelium disruption on spectral domain optical coherence tomography. Finally, the
patient had areas of hypo-auto fluorescence inferior to the optic nerves in each eye, which correlated with photore-
ceptor and retinal pigment epithelium atrophy.

Due to the scarcity of the condition, possible improper classification of previous AZOOR cases due to a lack of mul-
timodal imaging, and to the lack of long-term follow-up in the literature, it can be difficult to determine the prog-
nosis.**¢1° The studies that have been published have shown that the prognosis for patients with AZOOR can be
favorable depending on potential foveal involvement. According to one study on 205 eyes diagnosed with AZOOR,
74% of patients had acuities of 20/40 or better.”” Another study revealed that 68% of patients had final visual acu-
ities of 20/40 or better.* Stabilization or a burning out of the condition after 6 months has also been reported after
the initial onset. Although the data show that many patients preserve visual function and therefore treatment is
not essential, cases in which there is foveal involvement or progression to potential foveal involvement may justify
treatment.>*252¢ This, however, is complicated by the fact that the pathogenic process has not been determined and
therefore no precise guidelines exist on how to manage and treat patients. Treatment efforts have included systemic
steroids, intra-vitreal steroids, antibiotics, and antiviral agents, but with limited success. Recently, however, stud-
ies have shown that steroids may have a beneficial effect if given early in the disease course.?**° These studies have
shown visual field recovery, in addition to improved or stable acuity, or improvement based on patient response
and improved and enhanced multimodal testing results. The authors proposed that steroids may have worked in
their series because treatment was initiated earlier due to improved diagnostic detection with previously absent
multimodal imaging.® Clinicians should keep in mind the side effects associated with systemic steroid use such as
increased intra-ocular pressure and cataract formation. Immunosuppressants have also been used as a treatment
option, however they provide little efficacy. A newer finding, although rare in terms of AZOOR presentation, has
also been noted. Cases have documented the development of choroidal neovascular membranes which were subse-
quently treated with anti-Vegf agents or photo dynamic therapy.5%323
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Our case of AZOOR is, in relation to previous studies, atypical regarding its age of presentation, bilateral involve-
ment, patient ethnicity, and most uniquely, the presentation of outer retinal deposits. The patient age at presenta-
tion is later than those in most cases in the literature, which have ranged from 14 years to 86 years.>® However, as
alluded to earlier, most patients are in their mid-thirties to late-forties.**12¢

Although the condition typically presents in a unilateral fashion, fellow eye involvement can be seen. One study
showed that 61% of patients had unilateral presentation at the initial onset and diagnosis (51 patients for an av-
erage of 8 years); however, by the final examination, 76% had advanced to bilateral presentation. Most notably,
advancement of the other eye was not seen until 50 months after the initial presentation.* This is likely what
happened in our patient, as the damage seen on fundus auto fluorescence seems to be more significant in the left
eye than in the right eye.

Most patients with AZOOR are Caucasians, however other races can be affected, but to a much lesser extent. A
study by Gass and Agrawal included 30 patients, of which 91% were Caucasian, 7 % were Hispanic, and 2% were
Asian* Our patient was Black, and a review of the literature found that they are under-represented compared to
other races. ' It is currently unknown why the condition affects Caucasians more than other ethnicities.' In ac-
cordance with Jampol and Becker’s theory that AZOOR may be the result of an interplay between autoimmunity
and genetics, it is conceivable that certain ethnicities are predisposed to acquire AZOOR. Some ethnic groups are
more likely to exhibit various autoimmune conditions; for example, lupus is more common in Blacks, while multiple
sclerosis is more common in Caucasians.*** Furthermore, our patient had a history of auto-immune disease with
her thyroid-associated orbitopathy and hyperthyroidism, which may have put her at additional risk for developing
AZOOR. One survey noted that most common auto-immune diseases linked to AZOOR were associated with the
thyroid gland. This included seven patients with Hashimoto thyroiditis with one patient presenting with Grave dis-
ease.’® However, due to the rarity of the condition, smaller study sample sizes, and the lack of case-controlled stud-
ies, causation cannot be inferred.’® Further research is essential at this time to explain the exact cause(s) of AZOOR
and possible links to genetics/autoimmune conditions and ethnicity. Lastly, the patient presented with diffuse and
focal yellow deposits within the AZOOR lesion in each eye. To the best of our knowledge, this is the first case of
AZOOR that has presented with retinal deposits. These deposits were hyper-reflective on spectral domain optical
coherence tomography and were localized to the outer retina, specifically in areas with concurrent photoreceptor
damage. It is possible that they represent degenerated photoreceptor outer segments that migrated and deposited
in the outer retina secondary to chronic underlying inflammation. Similar deposits have been noted in conditions
such as vitamin A retinopathy. Specifically in these cases, the deposits were localized as damaged photoreceptors
segments and are thought to be due to a deficiency of vitamin A, which plays an important role in the formation of
rhodopsin in the phototransduction pathway.?*

This case report highlights an atypical presentation of AZOOR. Although rare, patients can present outside the
norms reported in the literature. Clinicians should keep these findings in mind when thinking of a possible diagno-
sis for a patient who does not match the traditional definitions of AZOOR. Patients should be monitored on an ap-
propriate basis, with multimodal imaging, to gauge for possible progression. Further research and study are vital to
clarify the exact cause(s) of AZOOR. Once this has been established, possibly with advances in multimodal imaging,
innovative treatment options may be developed for future use.

Recognizable health information was not used in this manuscript. e
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Résumé

La rétinopathie externe occulte zonale aigué (AZOOR) est une maladie
inflammatoire rare qui est considérée comme faisant partie du spectre du
syndrome des taches blanches et qui peut étre attribuable a des causes vi-
rales ou auto-immunes. Les signes et les symptomes peuvent inclure des
scotomes, des photopsies persistantes et une perte de vision potentielle.
Le probleme se présente généralement de facon unilatérale chez les jeunes
femmes de race blanche dont les signes du fond de I'ceil sont minimes ou
absents, ce qui entraine un diagnostic ambigu ou tardif. Ce rapport décrit
une présentation atypique de 'AZOOR avec aspect bilatéral et dépots ré-
tiniens focaux chez une femme noire d’dge moyen. Un examen complet de
la condition est présenté, y compris les résultats de la pathophysiologie, du
traitement et de 'imagerie multimodale.

MOTS CLES :
rétinopathie externe occulte zonale aigué; inflammation, trizonale

INTRODUCTION

La rétinopathie externe occulte zonale aigué (AZOOR) est un trouble in-
flammatoire peu fréquent décrit a lorigine par Gass chez 13 patients qui
présentaient des photopsies et des scotomes a apparition soudaine. Il a sup-
posé que laffection était due a une altération de la fonction de la rétine
externe'. L'affection se présente classiquement de maniere unilatérale chez
les jeunes femmes, les signes du fond d’ceil étant minimes ou absents, ce
qui conduit a un diagnostic ambigu ou tardif >*. Bien que I’acuité visuelle
puisse étre relativement préservée, la plupart des cas finiront par présent-
er une atrophie rétinienne et choroidienne®’. Initialement, cette affection
était regroupée avec d’autres affections du spectre du syndrome des taches
blanches, car elles se présentaient toutes de maniére similaire et n’avaient
pas d’étiologie connue ; c’est ce quon a appelé le complexe de la rétinopa-
thie externe occulte zonale aigué*®. Avec I'introduction de 'imagerie multi-
modale, comme la tomographie par cohérence optique en domaine spectral
et 'autofluorescence du fond d’ceil, le diagnostic et la classification sont de-
venus plus clairs®. Malheureusement, I’étiologie de cette affection reste ac-
tuellement inconnue, les théories pointant vers une possible cause virale ou
auto-immune®. Comme 1’étiologie reste indéterminée, diverses options de
traitement ont été tentées avec un succes limité. Ce rapport de cas décrit en
détail une présentation rare et atypique d’AZOOR chronique bilatéral avec
dépots rétiniens focaux chez une femme noire d’age moyen diagnostiquée a
l’aide de I'imagerie multimodale.

RAPPORT DE CAS

Une femme noire de 60 ans s’est présentée pour un examen oculovisuel de
routine. Ses antécédents médicaux étaient positifs pour Papnée du som-
meil, 'hyperthyroidie, I’hypercholestérolémie et ’hypertension. Ses mé-
dicaments actuels comprenaient I’atorvastatine, ’hydralazine, le méthima-
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zole et le carvédilol. Ses antécédents oculaires comprenaient une sécheresse oculaire chronique et des photopsies
dans les deux yeux, en particulier des lumiéres rouges scintillantes qui avaient commencé deux ans plus tot, mais
§’étaient atténuées apres un an. Aucune maladie virale n’a été associée a 'apparition des photopsies. Un examen
effectué par un ophtalmologiste de l'extérieur, au moment de I'apparition initiale, n’avait révélé aucune pathologie
oculaire évidente pouvant expliquer ses photopsies (Figure 1).

Lacuité visuelle a distance, la mieux corrigée, était de 20/20 dans les yeux droit et gauche. Les tests d’entrée, y
compris les mouvements des muscles extraoculaires, les champs visuels et Pexamen des pupilles, étaient sans
particularité. Une légere proptose et une rétraction des paupieres ont été notées dans les deux yeux, ce qui cor-
respondait aux antécédents d’orbitopathie associée a la thyroide de la patiente (TAO). L’examen a la lampe a fente
arévélé des glandes de Meibomius operculées et des traces de cataractes nucléaires sclérosées dans les yeux droit
et gauche. Les pressions intraoculaires par tonométrie de Goldmann étaient de 14 mmHg dans les deux yeux. La
tension artérielle (bras droit, assise) était de 125/66 mmHg. Les rapports cupule-disque du nerf optique étaient
de 0,25 dans les yeux droit et gauche. Des dépots jaunes focaux ont été notés dans les arcades supérieures et
inférieures ainsi qu’en nasal du nerf optique dans chaque ceil. Une ligne de démarcation blanc-gris séparait la
rétine normale de la rétine affectée dans chaque ceil (Figure 1). L’autofluorescence du fond d’ceil (FAF) (Califor-
nia ; Optos Inc, Marlborough, MA) a révélé une hyperautofluorescence circumpapillaire avec extension dans les
arcades supérieures et inférieures ainsi qu'une hypoautofluorescence au-dessous des nerfs dans les deux yeux,
dans la zone d’hyperautofluorescence. Une ligne de démarcation séparait les zones d’hyperautofluorescence de
la rétine normale (Figure 2). L’examen du champ visuel a montré des défauts dans la région temporale supérieure
s’étendant a partir de la tache aveugle qui correspondait aux zones notées sur le FAF dans les yeux droit et gauche
(Figure 3). Le balayage juxtapapillaire avec la tomographie par cohérence optique en domaine spectral (Cirrus ;
Zeiss Inc, Dublin, CA) a montré une perte de la ligne d’intégrité des photorécepteurs dans les deux yeux, qui cor-
respondait aux zones d’hyperautofluorescence sur 'autofluorescence du fond d’ceil (Figure 4). La tomographie
par cohérence optique en domaine spectral a également montré une atrophie de I'épithélium pigmentaire de la
rétine en dessous du nerf, ce qui correspondait a I’hypofluorescence du fond d’ceil (Figure 5). La tomographie par
cohérence optique en domaine spectral a également révélé des dépots ou des précipités dans la rétine externe
(Figure 5). Des analyses de laboratoire ont été demandées, notamment un test rapide de la réagine plasmatique,
des anticorps antinucléaires, un test tréponémique fluorescent d’absorption d’anticorps, des taux d’enzyme de
conversion de l’angiotensine, une radiographie pulmonaire, le lysozyme sérique et un QuantiFERON Gold, et
tous les résultats étaient normaux. Sur la base des résultats de ’examen, des tests auxiliaires et des antécédents
de photopsies de la patiente, on a diagnostiqué une AZOOR bilatérale. On a consulté un spécialiste de la rétine
qui a confirmé le diagnostic et recommandé des injections intravitréennes de stéroides. La patiente a refusé et
continue d’étre suivie deux fois par année.

Figure 1 : Photo du fond de l'ceil droit (Photo A) et de U'ceil gauche (Photo B) révélant des dépéts jaunes focaux dans les
arcades supérieures et inférieures ainsi qu’en nasal du nerf. Une zone d’atrophie inférieure au nerf est également notée dans
chaque ceil. On peut voir une ligne de démarcation séparant la rétine normale de la rétine affectée dans les deux yeux.
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Figure 2 : Hyperautofluorescence circumpapillaire avec extension dans les arcades supérieures et inférieures
et hypoautofluorescence inférieure au nerf dans l'ceil droit (Photo A) et l'ceil gauche (Photo B) dans la zone
d’hyperautofluorescence. Une ligne de démarcation sépare les zones d’hyper autofluorescence de la rétine normale

dans les deux yeux.

Figure 3 : Examen du champ visuel montrant des défauts dans la région temporale supérieure dans les yeux droit et gauche,

s’étendant de la tache aveugle qui correspondait aux zones notées sur lautofluorescence du fond d’ceil.
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Figure 4 : Tomographie par cohérence optique en domaine spectral de Uceil droit (en haut) et de I'ceil gauche (en bas)
montrant un modeéle trizonal de rétine normale suivi d’une atrophie des photorécepteurs (carrés bleus) et de 'épithélium
pigmentaire de la rétine (carrés jaunes).

Figure 5 : Tomographie par cohérence optique en domaine spectral de U'ceil droit montrant des dépéts rétiniens focaux au-
dessus de Pépithélium pigmentaire rétinien (carré bleu).
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DISCUSSION

La rétinopathie externe occulte zonale aigué (acute zonal occult outer retinopathy, AZOOR) est une affection de la
rétine externe qui a été initialement décrite par Gass chez 13 patients ; elle comprend des caractéristiques telles que
la perte soudaine d’une ou plusieurs zones de fonction de la rétine externe, des modifications du segment postérieur
absentes ou trés peu perceptibles avec une progression tardive vers des modifications atrophiques perceptibles de la
rétine, des modifications électrorétinographiques et des défauts visuels chroniques'. La plupart des sujets de cette
étude et d’autres études ultérieures étaient de jeunes femmes en bonne santé dans la mi-trentaine (76 % des cas), les
hommes étant affectés dans une moindre mesure®'®. Une autre étude a noté que ’dge moyen d’apparition était de 47
ans®. En outre, les femmes de race blanche étaient plus touchées que les autres ethnies. **©

Bien que la technologie de I'imagerie ait contribué au diagnostic de FAZOOR et ait renforcé la notion selon laquelle
les Iésions des photorécepteurs entrainent les signes et symptomes connus, I'étiologie et la pathogenese exactes ne
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sont toujours pas claires™**!°, Deux hypothéses principales sont suggérées dans la littérature. Gass a suggéré que,
puisque laffection ressemblait et se présentait de maniére similaire (caractéristiques démographiques similaires
et localisation aux couches rétiniennes externes) aux maladies du spectre du syndrome des taches blanches, un
processus viral sous-jacent était responsable. 1l s’agit de maladies telles que le syndrome des taches blanches éva-
nescentes et multiples, le syndrome de la tache aveugle idiopathique aigué et la choroidite multifocale, qui sont
considérés comme des diagnostics différentiels pour la rétinopathie externe occulte zonale aigué'. Ces conditions
sont brievement résumées ci-dessous.

¢ Le syndrome des taches blanches évanescentes et multiples se manifeste généralement chez les jeunes
femmes, dont beaucoup présentent un prodrome viral antérieur. Les symptomes peuvent inclure une
perte de vision indolore, des photopsies et des scotomes™. La plupart des cas sont unilatéraux et la rétine
présente des lésions blanches au niveau de 'EPR. Une tache aveugle élargie peut également étre notée
lors de ’'examen du champ visuel. Une autre constatation distincte est la granularité fovéale, indiquant
une atteinte de PEPR et des photorécepteurs, qui peut étre confirmée par la tomographie par cohérence
optique'>®, Ces constatations rétiniennes et leur localisation ne sont pas observées dans les cas de ré-
tinopathie externe zonale aigué.

e Le syndrome d’agrandissement de la tache aveugle idiopathique aigué est une autre rétinopathie externe
rare et a été proposé comme une variante tardive du syndrome des taches blanches évanescentes et
multiples, bien que sans les taches™. 1l se présente typiquement avec des scotomes et des photopsies chez
les jeunes femmes avec 'agrandissement de la tache aveugle susmentionné noté sur le test du champ
visuel®. La présentation du fond d’ceil est généralement sans particularité jusqu’aux stades plus avancés.
Par rapport a la rétinopathie externe occulte zonale aigué, cette affection est typiquement unilatérale et
ne présente pas le schéma trizonal mentionné plus loin dans cet article®.

¢ La choroidite multifocale est une affection inflammatoire qui se manifeste par des 1ésions gris-jaune
dans la rétine et la choroide et qui a tendance a étre bilatérale'. Cette affection est réellement inflam-
matoire, car la maladie active présente une réaction de la chambre antérieure ainsi qu’une vitrite!s".
Les symptomes peuvent également inclure une baisse de la vision, des corps flottants représentatifs
de la vitrite et une photopsie?. La choroidite multifocale peut également se manifester par un cedéme
de la téte du nerf optique, un cedéme maculaire cystoide et des membranes néovasculaires choroidi-
ennes’. L'affection tend a étre chronique avec de multiples rechutes et peut entrainer une déficience
visuelle importante!®”,

Gass a en outre postulé que le virus présumé avait pénétré dans le fond de I'ceil par la zone péripapillaire, qui est la
zone de la rétine qui est principalement touchée dans les cas de rétinopathie externe occulte zonale aigué. En re-
vanche, Jampol et Becker ont suggéré que I'inflammation observée était secondaire a une prédisposition génétique
en combinaison avec une maladie auto-immune et des facteurs environnementaux. Cela pourrait étre dii au plus
grand nombre de femmes touchées par laffection et donc a la susceptibilité de développer une éventuelle mala-
die auto-immune?®’. D’autres théories incluent également les infections fongiques?, la polycythémie vraie? et les
anticorps anti-rétiniens®. Les anticorps anti-rétiniens ont fait Pobjet d’une attention particuliére, car une étude a
suggéré que la fuite d’anticorps anti-rétiniens autour du nerf optique entrainait 'TAZOOR?. Cependant, cette étude
a été contredite par Forooghian, qui a affirmé que la simple présence d’anticorps anti-rétiniens n’implique pas de
pathogénicité?*. D’autres recherches sont encore nécessaires pour élucider la cause exacte de FAZOOR.

Comme il a été mentionné précédemment, les symptomes de la maladie peuvent inclure la photopsie et les scotomes,
ainsi que la photophobie et la nyctalopie. Les rapports antérieurs sur les signes de PAZOOR incluaient ’'absence
d’anomalies du fond d’ceil ou des modifications légeres du fond d’ceil, notamment l’atrophie de I’épithélium pig-
mentaire rétinien ou I'agglutination de pigments avec une possible atténuation des artérioles®*1©%*2¢, Cependant,
grace a 'amélioration de I'imagerie rétinienne multimodale, on peut également observer une ligne de démarca-
tion qui sépare la rétine non impliquée de la rétine impliquée (Iésion AZOOR)>"?’, Mrejen et coll.® ont rapporté
que cette ligne était de couleur orange et que sa présentation était soit continue, soit interrompue, soit festonnée.
Parfois, la ligne peut aussi étre d’apparence blanche/grise au début de I’évolution de la maladie. Ces cas ont été
initialement classés comme rétinopathie externe annulaire aigué, qui est maintenant considérée comme une forme
précoce ’AZOOR, car la ligne était visible a 'ophtalmoscopie?®?* Mrejen et coll. ont postulé que cela représente
une forme précoce de rétinopathie externe zonale aigué, car la ligne peut diminuer, mais aussi se transformer en
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la ligne orange mentionnée précédemment. Ils ont également proposé un modéle trizonal de dégénérescence cho-
riorétinienne pour la 1ésion AZOOR basé sur la photographie du fond de I'ceil, 'angiographie fluorescéinique, la
fluorescence automatique du fond de I'ceil et la tomographie de cohérence optique en domaine spectral. Le modele
trizonal représente une rétine normale, une dégénérescence des photorécepteurs et de I’épithélium pigmentaire de
larétine, et une atrophie choriorétinienne. Plus précisément, la zone 1 est une rétine normale a I'extérieur de la ligne
de démarcation ; par conséquent, les tests d’imagerie multimodale sont ici sans particularité. La zone 2 présente
une hyperautofluorescence mouchetée sur 'autofluorescence du fond d’ceil, qui correspond a une perturbation des
photorécepteurs et de I'épithélium pigmentaire de la rétine sur la tomographie par cohérence optique en domaine
spectral®. Bien qu’une angiographie au vert d’indocyanine n’ait pas été réalisée chez cette patiente, elle aurait prob-
ablement montré une fuite choroidienne supplémentaire, ce qui est la constatation typique des lésions AZOOR
dans la zone 2. Enfin, la zone 3 représente l'atrophie des photorécepteurs, de I’épithélium pigmentaire de la rétine
et de la choroide et est facilement visualisée sur la tomographie par cohérence optique en domaine spectral. Elle
correspond a lautofluorescence du fond d’ceil, a ’hypoautofluorescence et a I’hypofluorescence de 'angiographie
au vert d’indocyanine.

Notre patiente présentait ce modele trizonal typique d’anomalies. Plus précisément, la patiente présentait une au-
tofluorescence du fond d’ceil normale et des résultats de tomographie par cohérence optique en domaine spectral
en dehors de la ligne de démarcation. A 'intérieur de la ligne de démarcation, on a noté une hyperautofluorescence
sur Pautofluorescence du fond d’ceil, qui était corrélée a une perturbation des photorécepteurs et de I’épithélium
pigmentaire rétinien sur la tomographie par cohérence optique en domaine spectral. Enfin, la patiente présentait
des zones d’hypofluorescence en dessous des nerfs optiques dans chaque ceil, ce qui était en corrélation avec une
atrophie des photorécepteurs et de I’épithélium pigmentaire de la rétine.

En raison de la rareté de l'affection, de la possibilité d’une classification incorrecte des cas précédents ’AZOOR en
raison de I'absence d’imagerie multimodale et du manque de suivi a long terme dans la littérature, il peut étre diffi-
cile de déterminer le pronostic**¢'°, Les études publiées ont montré que le pronostic des patients atteints ’AZOOR
peut étre favorable en fonction de 'implication potentielle de la fovéa. Selon une étude portant sur 205 yeux diag-
nostiqués avec 'AZOOR, 74 % des patients avaient une acuité visuelle de 20/40 ou mieux’. Une autre étude a révélé
que 68 % des patients avaient une acuité visuelle finale de 20/40 ou mieux*. Une stabilisation ou une disparition de
Paffection aprés 6 mois a également été signalée apres I'apparition initiale. Bien que les données montrent que de
nombreux patients conservent leur fonction visuelle et que le traitement n’est donc pas essentiel, les cas d’atteinte
fovéale ou de progression vers une atteinte fovéale potentielle peuvent justifier un traitement*#*?52¢, Cette situa-
tion est toutefois compliquée par le fait que le processus pathogéne n’a pas été déterminé et qu’il n’existe donc pas
de directives précises sur la maniére de prendre en charge et de traiter les patients. Les efforts de traitement ont
inclus des stéroides systémiques, des stéroides intravitréens, des antibiotiques et des agents antiviraux, mais avec
un succes limité. Cependant, des études récentes ont montré que les stéroides peuvent avoir un effet bénéfique s’ils
sont administrés tot dans I’évolution de la maladie?>®, Ces études ont montré une récupération du champ visuel,
en plus d’une acuité améliorée ou stable, ou une amélioration basée sur la réponse du patient et sur les résultats
des tests multimodaux. Les auteurs ont proposé que les stéroides aient pu étre efficaces dans leur série parce que
le traitement a été initié plus tot en raison d’une meilleure détection diagnostique avec une imagerie multimodale
auparavant non disponible®. Les cliniciens doivent garder a 'esprit les effets secondaires associés a 'utilisation de
stéroides systémiques tels que 'augmentation de la pression intraoculaire et la formation de cataracte. Les immuno-
suppresseurs ont également été utilisés comme option thérapeutique, mais ils sont peu efficaces®. Une découverte
plus récente, bien que rare en termes de présentation ’AZOOR, a également été notée. Des cas ont documenté le
développement de membranes néovasculaires choroidiennes qui ont ensuite été traitées avec des agents anti-Vegf
ou une thérapie photo dynamique®%32%,

Notre cas d’AZOOR est, par rapport aux études précédentes, atypique en ce qui concerne I’dge de présentation,
latteinte bilatérale, Porigine ethnique de la patiente et, plus particuliérement, la présentation de dépots dans la ré-
tine externe. L’age de la patiente au moment de la présentation est plus tardif que celui de la plupart des cas recensés
dans la littérature, qui vont de 14 a 86 ans*°. Cependant, comme nous ’avons déja mentionné, la plupart des patients
ont entre 35 et 50 ans*¢'02,

Bien que l'affection se présente généralement de maniere unilatérale, I'atteinte de l'autre ceil peut étre observée.

Une étude a montré que 61 % des patients avaient une présentation unilatérale au moment de Papparition et du di-
agnostic initial (51 patients pendant une moyenne de 8 ans) ; cependant, lors de 'examen final, 76 % avaient évolué

CANADIAN JOURNAL of OPTOMETRY | REVUE CANADIENNE D’OPTOMETRIE VOL. 85 NO. 1



RAPPORT DE CAS

vers une présentation bilatérale. Plus particuliérement, I’évolution de 'autre ceil n’a été observée que 50 mois apres
la présentation initiale*. C’est probablement ce qui s’est passé chez notre patiente, car les dommages observés sur
Pautofluorescence du fond d’ceil semblent étre plus importants dans I'eeil gauche que dans I'eeil droit.

La plupart des patients atteints ’AZOOR sont de race blanche, mais d’autres races peuvent étre touchées, quoique
dans une moindre mesure. Une étude de Gass et Agrawal a porté sur 30 patients, dont 91 % étaient caucasiens, 7 %
hispaniques et 2 % asiatiques®*. Notre patiente était noire, et une revue de la littérature a montré qu’ils sont sous-
représentés par rapport aux autres races'. On ignore actuellement pourquoi cette affection touche davantage les
Caucasiens que les autres ethnies™. Conformément a la théorie de Jampol et Becker selon laquelle PAZOOR pourrait
étre le résultat d’'une interaction entre 'auto-immunité et la génétique, il est concevable que certaines ethnies soient
prédisposées a contracter TAZOOR. Certains groupes ethniques sont plus susceptibles de présenter diverses mala-
dies auto-immunes ; par exemple, le lupus est plus fréquent chez les Noirs, tandis que la sclérose en plaques est plus
fréquente chez les Caucasiens***. En outre, notre patiente avait des antécédents de maladie auto-immune avec son
orbitopathie associée a la thyroide et son hyperthyroidie, ce qui peut I'avoir exposée a un risque supplémentaire de
développer TPAZOOR. Une étude a noté que la plupart des maladies auto-immunes liées a FAZOOR étaient associées
ala glande thyroide. 1l s’agissait de sept patients atteints de thyroidite de Hashimoto et d’un patient présentant une
maladie de Grave'. Cependant, en raison de la rareté de la maladie, de la taille réduite des échantillons étudiés et
de 'absence d’études cas-témoins, il est impossible d’établir un lien de causalité®. 11 est essentiel de poursuivre les
recherches pour expliquer la ou les causes exactes de FAZOOR et les liens possibles avec les maladies génétiques/
auto-immunes et I'ethnicité. Enfin, le patient présentait des dépots jaunes diffus et focaux au sein de la lésion AZO-
OR dans chaque ceil. A notre connaissance, il s’agit du premier cas P’AZOOR qui présente des dépots rétiniens. Ces
dépots étaient hyperréfléchissants sur la tomographie par cohérence optique en domaine spectral et étaient locali-
sés dans la rétine externe, en particulier dans les zones présentant des lésions concomitantes des photorécepteurs.
1l est possible qu’ils représentent des segments externes de photorécepteurs dégénérés qui ont migré et se sont
déposés dans la rétine externe en raison d’une inflammation chronique sous-jacente. Des dépots similaires ont été
notés dans des conditions telles que la rétinopathie liée a la carence en vitamine A. Dans ces cas précis, les dépots
ont été localisés comme des segments de photorécepteurs endommagés et on pense qu’ils sont dus a une carence
en vitamine A, qui joue un role important dans la formation de la rhodopsine dans la voie de phototransduction®,

Ce rapport de cas souligne une présentation atypique de TAZOOR. Bien que rares, les patients peuvent avoir des
présentations en dehors des normes rapportées dans la littérature. Les cliniciens doivent garder ces résultats a ’esprit
lorsqu’ils pensent a un diagnostic possible pour un patient qui ne correspond pas aux définitions traditionnelles de
I’AZOOR. Les patients doivent étre suivis de maniére appropriée, avec une imagerie multimodale, pour évaluer une
éventuelle progression. Des recherches et des études supplémentaires sont indispensables pour clarifier la ou les
causes exactes de FAZOOR. Une fois que cela aura été établi, éventuellement grice aux progres de 'imagerie multi-
modale, des options de traitement innovantes pourront étre développées pour une utilisation future.

Aucun renseignement sur la santé permettant d’identifier la patiente n’a été utilisé dans ce manuscrit. ®
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Is Customer Loyalty an Issue in Eye Care?

Zoey Duncan

Zoey Duncan is a Content Strategist at Marketing4ECPs where she crafts custom content
imbued with each client’s particular voice. Zoey has been writing and editing for more than
a decade as a journalist, author, and ghostwriter. When she’s away from the keyboard, Zoey
can be found sewing her own clothes or playing outdoors with her daughter. You can find out
more about Zoey and Marketing4ECPs at www.marketing4ecps.com.

ow many of your patients would drive across town to see you for their eye exam? How many of them rave
about you to their friends?

Loyal customers aren’t merely satisfied with their experience in your practice—they’re the ones you’ll
see years from now. The ones whose children you watch grow up.

It costs 5 times as much to get a new patient than it does to retain an existing one. But building loyal patients takes
some work and attention to detail. Here’s how you can get started.

WHY YOU SHOULD CARE ABOUT LOYALTY

Loyalty makes sense from a financial standpoint. Existing patients are more likely to spend their money with you.
Across industries, returning customers spend an average of 67% more than new ones.

You’re well aware that consumers are heading online to purchase their glasses. Research from the Vision Council
found that 22% of glasses-wearing adults shopped for prescription glasses online in 2017—by 2020, that number had
doubled to 44%. A loyal patient who trusts you is more likely to understand the quality they’ll find shopping in your
optical department instead.

HOW LOYAL ARE YOUR PATIENTS?

You can get a sense of how loyal your patient base is by asking a couple of simple questions in an automated
follow-up email after each appointment. It can be as concise as 2 questions:

1. How likely are you to recommend us to a friend?
2. What did you love/What can we do better?

Use the information you get from this survey to shore up areas of weakness and build on your strengths.

6 STRATEGIES FOR CREATING A LOYAL PATIENT FANBASE

Look for opportunities within and beyond your current marketing and customer service approach to build more
loyalty. Here are some strategies to try.

1. Treat Patients Like Individuals
When your patient is in for an appointment, are they treated like they’re the most important person you’re see-
ing that day? Look for opportunities to make memorable moments, like greeting patients by name, asking how their

child is doing in school, or following up on their last glasses purchase.

Ensure they know you’re there for their every eye care need in the years to come.
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2. Easy Appointment Booking
A loyal patient may be okay with calling to book an appointment. However, a new patient needs appointment
booking to be easy, and it should be simple to confirm your hours and find your location.

Ensure booking is easy through your website and that your Google Business Profile is up to date with hours and
contact information.

3. Referral Programs
Referral programs are most effective when they give instant rewards.

If you don’t have one yet, consider offering a gift card for use on frames or contacts when their referral comes
in for their eye exam. You can also offer a gift card for a local business as an alternative incentive for patients who
don’t need vision correction.

4. Hyper-Relevant Email Marketing
Provide relevant information—not inbox clutter—by using segmentation in your email strategy.

Your email marketing will be more effective if you send myopia management emails to parents and dry eye infor-
mation to patients who bought eye drops at their last appointment.

5. Branded Services
Services that are branded as something special can offer patients a more elevated experience.

Look for opportunities to play to the strengths you already have. Do they just “buy glasses” at the end of their ap-
pointment, or do they “receive a personal style consultation with our expert optician”? It’s the kind of thing they’ll
tell their friends about.

6. Build a Strong Team
Ultimately, your patients return because they had a positive experience during every interaction with your team.

Every email, phone call, and face-to-face connection is a win.

For that to happen, you need a team that understands customer service and cares about getting it right.

Earning patient loyalty doesn’t happen overnight. It’s about making lots of small, impactful changes in your prac-
tice that build on each other over time.

There are lots of pieces to bring together. Get eye care marketing experts on your side so you can take care of
everything in the clinic while your marketing team tackles your website, email, and social media strategies.
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La fidélisation de la clientele est-elle un enjeu dans les soins
oculovisuels?

Zoey Duncan

Zoey Duncan est stratége de contenu chez Marketing4ECPs, ou elle crée du contenu person-
nalisé imprégné de la touche particuliére de chaque client. Zoey écrit et révise depuis plus
d’une décennie en tant que journaliste, auteure et préte-plume. Lorsqu’elle n’est pas a son cla-
vier, vous la trouverez stirement en train de coudre ses propres vétements ou de jouer dehors
avec sa fille. Pour en savoir plus sur Zoey et sur son entreprise Marketing4ECPs, rendez-vous
sur www.marketing4ecps.com.

Hi

ombien de vos patientes et de vos patients traverseraient la ville pour aller effectuer leur examen oculovisuel
dans votre cabinet? Combien parlent de vous a leurs amies et amis?

Des clientes et des clients fidéles ne font pas qu’étre satisfaits de leur expérience dans votre cabinet : vous
les verrez dans les années a venir. Vous regardez leurs enfants grandir.

Trouver une nouvelle patiente ou un nouveau patient cofite cinq fois plus cher que d’en garder une ou un. Or,
pour constituer une clientele fidele, il faut y mettre les efforts et avoir le souci du détail. Voici ce que vous pouvez
faire pour commencer.

POURQUOI VOUS DEVRIEZ VOUS PREOCCUPER DE LA FIDELISATION

La fidélisation est logique du point de vue financier. Votre clientele actuelle est plus susceptible de dépenser son
argent chez vous. Dans I'ensemble des secteurs, les clientes et les clients qui reviennent dépensent en moyenne 67 %
de plus (texte en anglais seulement) que les nouvelles clientes et les nouveaux clients.

Vous le savez, les consommatrices et les consommateurs achétent leurs lunettes en ligne. Une recherche du Vi-
sion Council a révélé que 22 % des adultes portant des lunettes ont acheté des verres de prescription en ligne en
2017, et en 2020, ce pourcentage avait doublé (44 %). Une patiente ou un patient fidele qui vous fait confiance est
plus susceptible de voir la qualité qui se rattache au magasinage dans votre cabinet.

A QUEL POINT VOS PATIENTES ET VOS PATIENTS SONT-ILS FIDELES?

Vous pouvez avoir une idée du degré de fidélité de votre clientele en posant quelques questions simples dans un
courriel de suivi automatisé qui est envoyé apres chaque rendez-vous. Ce courriel peut comporter que deux questions :

1. Quelle est la probabilité que vous recommandiez notre cabinet a une amie ou a un ami?
2. Quavez-vous aimé?/Que pouvons-nous améliorer?

Utilisez les renseignements obtenus de cette facon pour améliorer vos points faibles et miser sur vos points forts.

SIX STRATEGIES POUR CREER UNE CLIENTELE FIDELE

Recherchez des occasions d’accroitre la fidélisation dans votre approche et au-dela de celle-ci. Voici quelques
stratégies que vous pouvez essayer.

1. Traiter les patientes et les patients comme des personnes.

Lorsqu’une patiente ou un patient se présente a un rendez-vous, traitez-vous cette personne comme si elle
était la plus importante? Tentez de créer des moments mémorables, par exemple : accueillez les patientes et
les patients par leur nom, demandez-leur comment leur enfant se débrouille a ’école ou faites un suivi sur leur
dernier achat de lunettes.
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Assurez-vous que vos patientes et vos patients savent que vous étes 1a pour répondre a tous leurs besoins en
matiére de soins oculovisuels dans les années a venir.

2. Faciliter la prise de rendez-vous

1l est probable que la prise de rendez-vous par téléphone convienne a une patiente ou a un patient fidele. Par
contre, pour une nouvelle patiente ou un nouveau patient, la prise de rendez-vous doit étre facile et vos heures
d’ouverture et votre lieu d’exercice doivent étre simples a trouver.

Assurez-vous qu’il est facile de prendre un rendez-vous sur votre site Web et que votre profil d’entreprise sur
Google affiche vos heures d’ouverture et vos coordonnées a jour.

3. Offrir un programme de recommandation
Les programmes de recommandation sont plus efficaces lorsqu’ils offrent instantanément des récompenses.

Si vous ne proposez pas encore ce type de programme, envisagez d’offrir une carte-cadeau a utiliser pour ’achat
de montures ou de lentilles cornéennes lorsque les personnes recommandées se rendent a votre cabinet pour leur
examen oculovisuel. Vous pouvez également offrir une carte-cadeau d’une entreprise locale aux patientes et aux
patients qui n’ont pas besoin de faire corriger leur vue.

4, Recourir au marketing par courriel trés pertinent
Envoyez des renseignements pertinents, et non une tonne d’information, en utilisant la segmentation dans votre
stratégie de courriel.

Votre marketing par courriel sera plus efficace si vous envoyez des courriels de prise en charge de la myopie aux
parents et de I'information sur la sécheresse oculaire aux patientes et aux patients qui ont acheté des gouttes oph-
talmiques a leur dernier rendez-vous.

5. Fournir des services de marque
Les services qui sont présentés comme des services spéciaux peuvent offrir aux patientes et aux patients une
expérience plus enrichissante.

Cherchez des occasions de miser sur les forces que vous avez déja. A la fin de leur rendez-vous, leur offrez-vous
d’« acheter des lunettes » ou plutot de « recevoir une consultation de style avec notre opticienne ou notre opticien »?
Votre clientele parlera de ce genre de choses a son entourage.

6. Former une équipe solide

En fin de compte, vos patientes et vos patients reviennent vous voir parce qu’ils ont vécu une expérience positive
a chacune de leurs interactions avec votre équipe. Chaque courriel, chaque appel téléphonique et chaque rencontre
en personne est une victoire.

Pour y arriver, vous devez avoir une équipe qui comprend le service a la clientéle et qui se soucie de bien faire
les choses.

On ne garantit pas la fidélité des patientes et des patients du jour au lendemain. Il faut apporter beaucoup de
petits changements significatifs dans votre cabinet qui portent leur fruit au fil du temps.

Il y a beaucoup d’éléments a réunir. Ayez a vos cotés des experts en marketing des soins oculovisuels pour que

vous puissiez vous occuper du cabinet pendant que votre équipe de marketing s’occupe de votre site Web, de vos
courriels et de vos stratégies de médias sociaux.
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