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INTRODUCTION

Ce chapitre comprend une révision de :
e  Electrorétinographie (ERG)

e Potentiels évoqués visuels (VEP)

e Electro-oculographie (EOG)
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ELECTRORETINOGRAPHIE (ERG)

L'ERG est une méthode qui permet d’enregistrer les signaux électriques générés par la fonction visuelle a la surface
de la cornée. L'ERG enregistre la sommation des potentiels électriques qui proviennent des diverses couches de la
rétine. L'ERG est un outil diagnostique utile lorsque le statut visuel du patient est réduit, car il donne une mesure de
I'intégrité de la rétine. Dans certaines conditions pathologiques, des anomalies sur I'ERG peuvent étre présentes
avant qu'il y ait une réduction d'acuité visuelle ou des signes a I'ophtalmoscopie.

Les composantes de la rétine, soit les photorécepteurs (fig. 16.1a), les cellules horizontales et bipolaires, les cellules
de Miiller et I'EPR, répondent a des changements dans le gradient de concentration de potassium extracellulaire et
contribuent donc a l'activité électrique rétinienne. L'activité neuronale générée par les composantes de la rétine crée
un patron en ondes (fig. 16.1b) pouvant étre enregistré par un équipement électrique.
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L'ERG typique est formé par trois ondes : I'onde A, I'onde B et I'onde C (fig. 16.1b). L'onde A provient de l'activité du
segment interne des photorécepteurs. L'onde A peut étre séparée en deux parties, une pour les cones et une
pour les batonnets. L'onde B provient d'une réflexion passive des cellules de Miller répondant au potassium libéré
par les cellules bipolaires. Elle provient des cellules bipolaires, mais lorsque I'ERG est mesuré au plan de la cornée,
c'est plutdt une mesure, par les cellules de Miller, de I'activité bipolaire. L'onde C provient de I'EPR. Afin de générer
l'onde C, les récepteurs doivent étre intacts. Sinon, I'onde C démontrera la réponse de la mélanine et non du
pigment visuel, la rhodopsine.

Il'y a deux composantes des ondes de I'EPR. La premiére est le potentiel de réception précoce (ERP pour early
receptor potential) qui a lieu juste avant I'onde A. L'ERP provient des segments externes des photorécepteurs. Le
deuxiéme est le potentiel oscillatoire (OP pour oscillatory potential) qui apparait sur la portion ascendante de I'onde
B. On pense que I'OP est dérivé de I'activité neuronale entre les cellules bipolaires et les cellules amacrines. Ces
portions de lI'onde sont moins importantes cliniquement que les composantes A, B et C.

La premiere analyse de I'ERG a été faite dans une étude par R. Granit. Granit a isolé trois processus majeurs
appelés PI, Pl et PIIl. Pl correspond a I'onde C, Pll a I'onde B et Plll a I'onde A.

Origine anatomique Composante de I'onde Processus
Photorécepteurs A Pl
Cellules de Muller B PII
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EPR C Pl
Tableau 16.1 : Sommaire des régions anatomiques avec les processus de I'ERG

INSTRUMENT

L'instrument idéal est le Ganzfeld, ayant une coupole trés éclairée. La luminance du flash standard (SBF pour
standard bright flash) doit étre d'au moins 1,5-3,0 cd/m?. La réponse au flash de lumiére est enregistrée a l'aide
d'électrodes. Plusieurs électrodes sont disponibles, incluant le Henkes (lentille cornéenne rigide), le Jet (lentille
cornéenne jetable), le DTL (fil de nylon entouré d'argent), le Foil (papier d'aluminium en or), un gel d'alcool en
polyvinyle (fibres de carbone immergés dans le polyvinyle) ou électrodes sur la peau (utiles quand on évalue les
enfants ou les patients non coopératifs). Des électrodes de référence peuvent faire partie de I'assemblage du verre
de contact ou peuvent étre sur la peau (attachés au front, a la joue ou autour de I'ceil).

Procédure
Le protocole standard pour tester 'ERG consiste a effectuer cing mesures différentes :

La réponse maximale, dans l'oeil adapté au noir
La réponse des batonnets

La réponse des cbnes

La réponse au scintillement

Les potentiels oscillatoires
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Afin de débuter le test scotopique, le patient est dilaté et adapté au noir pendant au moins 30 minutes. La
condition scotopique est nécessaire afin de maximiser la réponse des batonnets et de minimiser la réponse des
cbnes. Un arriere-plan foncé est utilisé avec le SBF blanc. Une réponse de scintillement (30 Hz) est ensuite
enregistrée. Cet ERG est une réponse scotopique des cdnes et des batonnets. Afin de mesurer la réponse des
batonnets, I'ERG est enregistré a la méme fréquence, mais l'illumination du stimulus est changée a un flash bleu ou
blanc a 2,5 unités log en dessous du SBF. Finalement, lorsqu'on est sous des conditions scotopiques, le potentiel
oscillatoire est mesuré avec le stimulus blanc (SBF) & une fréquence entre 100 et 1000 Hz.

L'ERG photopique est ensuite enregistré. Le patient est adapté a la lumiére pendant 10 minutes par un arriere-plan
éclairé (17-34 cd/m?). L'ERG est enregistré en utilisant un flash unique de lumiére avec lillumination du SBF
nécessaire pour maximiser la réponse des cones et pour minimiser la réponse des batonnets. Finalement, la
réponse de scintillement est enregistrée sous des conditions photopiques, utilisant une illumination SBF et un flash
de lumiére de 30 Hz.
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Figure 16.2a : Réponse de I'ERG au SBF b : Réponse Scotopique ¢ : Réponse photopique

UTILITE CLINIQUE
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Certaines conditions oculaires peuvent affecter la forme et le patron des ondes typiques de 'ERG. Un
enregistrement de I'ERG est surtout utile au diagnostic de dystrophies rétiniennes affectant différentes couches de
la rétine et affectant 'ERG de maniére caractéristique. La rétinite pigmentaire, la pseudo-rétinite pigmentaire, la
rétinite pigmentaire inverse, la maladie de Stargardt, la neuropathie optique congénitale de Leber, le congenital
stationary night blindness (cécité congénitale nocturne stationnaire), le monochromatisme des batonnets et la
dégénérescence des cones sont des exemples de conditions qui peuvent étre investiguées par 'ERG.

Etant donné que la plupart des dystrophies sont héréditaires, des études familiales utilisant des tests électriques
peuvent aider au diagnostic des autres membres de la famille. L'ERG est aussi utile au diagnostic précoce de
plusieurs conditions. La reconnaissance précoce d'une déficience visuelle permet un meilleur choix de carriére et
une meilleure préparation pour la basse vision. Finalement, la consultation en génétique peut étre utile selon le
diagnostic et la transmission génétique de la pathologie.

Les exemples suivants démontrent comment I'ERG est affecté et comme I'ERG peut étre utilisé pour le diagnostic
différentiel de conditions oculaires.

Rétinite pigmentaire (RP)

La RP est une dégénérescence rétinienne progressive, ou les batonnets n'ont pas de fonction visuelle. Les signes
d'anomalies du fond d'oeil incluent une prolifération bilatérale de pigments en mi-périphérie, et une diminution du
diametre des artérioles. Les symptdmes incluent une perte visuelle nocturne, une pauvre vision périphérique et des
probléemes de mobilité. L'ERG scotopique démontre une amplitude d'onde réduite. L'ERG photopique démontre
des amplitudes réduites et des délais de I'onde b.

Pseudo-rétinite pigmentaire

L'ERG permet la différenciation de conditions ressemblant & la RP. Des personnes souffrant de problémes rétiniens
causés par des traumas, une choroidorétinite, une toxicité a la chloroquine ou une occlusion de l'artére centrale de
la rétine peuvent avoir une accumulation de pigments dans la rétine ressemblant a celles de la RP. Ces conditions
ne sont pas héréditaires et peuvent uniguement se présenter de fagon unilatérale (non progressive). En général, la
fonction visuelle est préservée et 'ERG est habituellement normal.

La neuropathie optique congénitale de Leber (LCON)

Les patients avec cette maladie souffrent d'une dysfonction générale de la rétine avec des signes et symptémes
d'acuité visuelle centrale et périphérique réduites et un nystagmus non progressif débutant a la naissance.
L'évaluation du fond d'oeil est habituellement normale. L'ERG montre habituellement des amplitudes de réponse
photopique et scotopique drastiquement réduites.

Congenital stationary ight blindness (CSNB)

La CSNB est une maladie rétinienne ou la rétine présente une absence partielle ou compléte de batonnets. Présent
a la naissance, elle n'est pas progressive et les patients ont une acuité visuelle normale, un CV normal
(lorsqu'éclairé), mais une adaptation a I'obscurité grandement affectée. La CSNB doit étre différenciée d'une myopie
nocturne et d'une déficience en vitamines, aussi associés a des problemes d'adaptation a l'obscurité. L'ERG d'un
patient atteint de CSNB démontre des temps, dans la réponse scotopique, presqu'analogues a celles de la
réponse photopique. Chez un individu normal, le temps de I'onde B est deux fois plus long dans la réponse
scotopique que dans la réponse photopique. L'ERG démontre aussi une réduction de I'amplitude de I'onde B.
L'onde B résultante est enregistrée comme une réponse électronégative. Cela peut aussi avoir lieu dans la réponse
scotopique et c'est un résultat d'une mauvaise transmission des photorécepteurs jusqu'aux cellules bipolaires.
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Monochromatisme des batonnets

Un patient avec un monochromatisme typique des batonnets a une absence compléte de cdnes dans la rétine.

Cette condition est présente a la naissance et ne progresse pas. La vision est sévérement réduite et les patients ont
une anomalie de la vision des couleurs, de méme qu'un nystagmus congénital. La réponse scotopique de I'ERG est
normale et les réponses photopiques et de scintillement de I'ERG sont non existantes a cause de I'absence
de cbnes. Dans le cas d’anomalie monochromatiques ou il y a un seul photopigment, la vision est réduite de facon
importante et un nystagmus congénital est présent. Par contre, la vision des couleurs peut étre normale. L'ERG
scotopique est normal alors que 'ERG photopique peut étre présent mais réduit.

Dégénérescence des cénes

La dégénérescence des cbnes est une maladie progressive. Les patients peuvent avoir une déficience de la vision
des couleurs et/ou une perte d'AV. Les cones de la fovéa sont affectés en dernier, alors I'AV peut ne pas étre
affectée jusqu'aux derniers stades de la maladie. La réponse de 'ERG scotopique est anormale et la réponse
photopique de I'ERG est grandement réduite.

Les PEV mesurent la production électrique du lobe occipital durant la présentation des stimuli visuels. Le test
utilise des électrodes placés a la surface du lobe occipital afin d'enregistrer I'ensemble des potentiels électriques
provenant de la macula. Le PEV est un outil diagnostique utile lorsque la vision est réduite car il mesure l'intégrité
de la macula et du NO. Dans certaines conditions pathologiques, les anomalies du PEV peuvent étre présentes
méme s'il y a amélioration de I'AV.

Le stimulus présenté au patient est un patron en damier avec une luminance constante (fig. 16.3). Le patron noir et
blanc alterne et prooque un potentiel enregistré a partir du cortex occipital. Il s’agit surtout d'une représentation de
l'intégrité de la macula, pour deux raisons. Premiérement, les électrodes sont placées sur le lobe occipital et les
récepteurs pour la vision centrale sont sur le bout du lobe occipital. Les récepteurs de la vision périphérique sont
retrouvent profondément dans la fissure calcarine. Les électrodes sont placées plus prés I'une de l'autre dans la
région de la vision centrale. Deuxiemement, la macula, constituant 5° de la rétine, correspond a 50% des fibres
visuels du lobe occipital. Les fibres du lobe occipital permettent donc une meilleure résolution des détails.
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Figure 16.3 : Patron en damier

Un PEV typique démontre une onde unique ou des pics principalement positifs représentant la réponse photopique
(fig. 16.7a). L'amplitude de I'onde differe selon la taille du damier. Le temps implicite pour un individu normal est de
100 ms. L'onde qui a lieu a ce moment est donc nommée P100 ou I'onde P1. Dans I'éventualité d'une anomalie
organique, I'onde P100 est retardée ou son amplitude

peut étre réduite (fig. 16.4b).
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Figure 16.4a : Patron standard du PEV Figure 16.4b : Composition du PEV (les bruits et la vraie réponse)
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L'INSTRUMENT

Divers systémes sont disponibles pour enregistrer les PEV. L'instrument idéal, fait par Nicolet Biomedical
Instruments, s’appelle le Pathfinder Il Electrodiagnostic System. Il a trois composantes fondamentales (fig. 16.4a et
b) :

1. Les stimuli visuels
2. Un outil pour enregistrer la production électrique du lobe occipital
3. Une méthode pour analyser l'information

Procédure

Le patient est assis devant le stimulus visuel. L'électrode de surface est placée sur l'inion (protubérance osseuse
sur le lobe occipital). L'électrode de référence est attachée sur I'oreille gauche et une électrode est attachée a
l'oreille droite. Le patient porte sa pleine correction visuelle et doit fixer le centre de I'écran. Le test est effectué de
facon monoculaire et la réponse est enregistrée pour quatre tailles de damiers (fig. 16.5).

p'

Figure 16.5 : Réponses standards du PEV (4 tailles de damiers)
UTILITE CLINIQUE

Certaines conditions oculaires peuvent affecter le pic d'amplitude et le délai temporaire de I'onde P100. La mesure
du PEV est utile pour aider au diagnostic de maladies maculaires, de problemes du nerf optique, de maladies
orbitaires et d'amblyopie. Le PEV donne aussi une mesure objective de I'AV. L'acuité mesurée dépend de la taille
du patron en damier et de I'amplitude du pic généré.
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Maladie de la Macula

Dans des conditions comme la choroirétinopathie séreuse centrale idiopathique et la dégénérescence maculaire liée
a l'age (DMLA), l'intégrité de la macula est compromise. Etant donné que le pic enregistré est surtout une réflexion
de la fonction maculaire, I'amplitude peut étre diminuée et le délai peut étre diminué.

Maladie du nerf optique

En présence d’'une maladie du nerf optique démyélinisante, la myéline responsable de la vitesse de conduction est
endommagée. Le PEV démontre alors un délai temporaire. Le P100 peut étre absent avant 150 ms ou plus et,
lorsqu'’il y a amélioration de I'AV, le P100 démontre encore un délai. La neuropathie optique antérieure ischémique
(AION) affecte la couche des fibres nerveuses. Le PEV démontre un pic d'amplitude réduit. Un Iéger délai est aussi
possible.

Maladie de I'orbite

Dans des conditions telles qu’une fistule de la carotide du sinus caverneux, une pseudotumeur oculaire et une
orbitopathie thyroidienne, I'AV et le CV peuvent étre affectés ou non, mais le PEV démontre certainement une
anomalie, soit une réduction de I'amplitude du pic.

Amblyopie

Le PEV est utile lorsqu'on détermine le pronostic quant a I'amélioration de I'AV. L'amblyopie peut réduire I'amplitude
du pic. Une amplitude Iégérement réduite indique un bon pronostic, alors qu'une réduction sévere indique
possiblement un pronostic moins bon.

Mesure objective de I'AV

Avec des patients qui ne parlent pas, qui sont non coopérants ou méme avec en présence de milieux opacifiés, le
PEV peut permettre une mesure objective de I'AV. Si un patient peut voir le patron en damier, un grand pic est
généré. L'amplitude du pic peut étre corrélée a la taille du patron en damier (angle sous-tendu par le stimulus), donc
'AV.

L'EOG est une mesure du potentiel entre la cornée et le fond d'oeil et ce potentiel est appelé batterie. La batterie
est enregistrée comme une réponse électrique aux mouvements oculaire et n'est donc pas constante. La taille de la
batterie dépend de I'état de I'adaptation lumineuse. Elle est plus grande en condition photopique et plus petite en
condition scotopique. Le test fonctionne grace a des électrodes placés aux canthus temporaux et nasaux de chaque
oeil. La fixation varie entre deux stimuli séparés par 30° (fig. 16.6). L'EOG est un outil diagnostique utile car elle
reflete l'intégrité de I'EPR. Dans certaines conditions, des anomalies peuvent étre présentes sur I'EOG, alors
gue I'ERG est normal.
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Figure 16.6 : Changements de potentiels avec les mouvements oculaires
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Le test est effecuté en condition scotopique et photopique. Le potentiel de mouvements oculaires sous condition
photopique démontre un pic maximal de lumiére, donc des oscillations rapides. Le potentiel de mouvements
oculaires sous condition scotopique démontre un minimum, donc des oscillations lentes. Le ratio entre le pic
de lumiére maximum et minimum est cliniquement utile et on l'appelle le ratio clair-foncé ou ratio d’Arden (fig.
16.7a).
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Figure 16.7a : Ratio d’Arden attendu > 2,0 Figure 16.7b : Ratio d’Arden anormal < 1,8

Procédure

Des électrodes sont placées aux canthus temporaux et nasaux. Le sujet doit fixer de fagcon alternante deux cibles
illuminées (croix rouges). Le test est effectué en 35 minutes. Les premieres cing minutes sont enregistrées en
condition photopique. Les 15 prochaines sont en condition scotopique et les 15 derniéres minutes sont en condition
photopique (fig. 16.7b).

UTILITE CLINIQUE

Peu de conditions oculaires peuvent donner un ERG normal et un EOG anormal. La dystrophie maculaire
vitelliforme de Best et le fundus flavimaculatus démontrent un EOG anormal et un ERG normal. L'EOG est
surtout utile lorsque qu'on suspecte ces conditions spécifiques.
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