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1/ Cystinose oculaire, un cercle vicieux
2/ Nouvelle classification

Cornée périphérique

Cystinose rétinienne

Avancements en traitements:
Verre sclérale/Chirurgie/Thérapie génique
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Review

From Molecular Understanding and Pathophysiology to Disease
Management; A Practical Approach and Guidance to the

Int. J. Mol. Sci. 2025, 26, 8237 . . .
i Management of the Ocular Manifestations of Cystinosis

Hong Liang 1"?*(), Christophe Baudouin "?, Bénédicte Dupas 1", Thibault Delcroix 3 and Vincenzo Giordano *
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Cornée centrale vs.
Cornée périphérique



Cornée centrale vs. Cornée péripheéerique

"
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Début de complications Début de complications



Localisation

Epaisseur

Fonction principale

Innervation

Vaisseaux sanguins

Dépot de crystaux

Complications

Partie centrale
Zone optique 3-4mm

Plus fine (520um)

Réfraction

Tres dense,
hypersensible

Avascularisée

Plus tard
Moins épais
Plus tard, plus sévere,

Pas de traitements
efficaces

Partie externe

Plus épaisse (650um)
Maintien de la forme
Transition vers la sclere

Moins dense

Capillaires limbiques

Plus tot
Plus infiltrés

Plus tot,
Plus de traitements a
proposer
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AmmmsSement o [ cornee

Crystaux => Hypoxie

=> Diminution irréversible de cellules souches

=> Disparition irréversible de cellules normales

=> Amincissement irréversible de cornée



CL-Line  SS1-41.7 6.00mm Scan Length
(L -Line  SSI~$3.0 6.00mm Scan Length







Cystinose oculaire en Rétine

Ophthalmic Images

Intraretinal Crystals in Nephopathic Cystinosis
and Fanconi Syndrome

Igor Kozak, MD, PhD; J. Fernando Arevalo, MD; Samir S. Shoughy, MD, FRCS

E Slitlamp photograph @ Spectral-domain optical coherence tomography

A 4

Figure. A, Slitlamp photograph shows corneal deposition of cystine crystals. B, Spectral-domain optical coherence
tomography shows intraretinal deposition of cystine crystals (arrowhead).

Clinical science

Spectral domain optical coherence tomography-based
retinochoroidal cystine crystal score:
a window into infantile nephropathic cystinosis

Leonie Keidel @ ," Katharina Hohenfellner 2 Benedikt Schworm,’ Siegfried Prigliﬂger,1
Nikolaus Luft,’ Claudia Priglinger'
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Crystaux rétiniens => biomarqueur de |'état général???

Cystinose avancé

Crystaux cornéens 100%

250pm

Crystaux rétiniens <1%




Cystinose modérée

Crystaux cornéens 50%

Crystaux rétiniens > 20%
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Crystaux cutanés =>
biomarqueur de I’etat general
Plus prometteur




Nouvelle classification et
les traitements médicaux

CYSTEAMINE EN COLLYRE

Larmes artificielles

+/-Cyclosporine



1. Lubrification et protection de la surface oculaire
1.1 Larmes artificielles fréquentes

1.2 Gels ou pommades lubrifiantes

1.3 Eviter les collyres contenant des conservateurs

2. Protection mécanique et lumineuse
2.1 Lunettes de soleil / +filtre/ photochromique

~ CECOM

CENTRE D’ORIENTATION
POUR LES PERSONNES MALVOYANTES

2.2 Lunettes a chambre humide

3. Controle de la douleur et de I'inflammation
3.1 Collyres anti-inflammatoires
3.2 Si ulcérations ou érosions: lentilles pansement thérapeutiques

4. Suivi spécialisé
4.1 Suivi ophtalmologique régulier
4.2 Imagerie: lampe a fente/OCT/IVCM

5. Traitement systémique
=> limbe, conjonctive=> Améliorer la cystinose cornéenne



Inflammation, clé en cystinose oculaire
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Diameétres Réle principal Avantages

Souple 8,7mm Protection de Antalgiques, Risque
thérapeutique la cornée pratique infectieux,
Sclérale 15,80mm Hydratation+ Réduit la Entretien
protection photophobie, contraignant,
confort cout élevé

Mme LA, Ulcére a repetition, Tolére aucun collyre
AV: VBLM Verre sclérale : 1-2/10



Chirurgie

PKT

Kératoplastie lamellaire/
Transfixiante

Membrane amniotique
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Chirurgie

Indication principale

Effet attendu

PKT

Kératoplastie
lamellaire/
Transfixiante

Membrane
amniotique

Photophobie
Crystaux superficiels

Cornée opaque ou
déformée

Erosions, ulceres

Améliore le confort et
la vision

Restaure la
transparence

Favorise la
cicatrisation

Récidive des cristaux

Récidive, Rejet, soins
post op+++

Mesure temporaire
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RDV en cystinose
oculaire:

cicpso@15-20.fr
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