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2023

1/ Cystinose oculaire, un cercle vicieux

2/ Nouvelle classification

2025

➢Cornée périphérique

➢Cystinose rétinienne

➢ Avancements en traitements: 

      Verre sclérale/Chirurgie/Thérapie génique  

Plan
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Cornée centrale vs.               

Cornée périphérique 



Cornée centrale

Fonction optique 

Préserver +++

Cornée Périphérique 

Début de complications 

Cornée centrale vs. Cornée périphérique 

Cornée Périphérique 

Début de complications 



Cornée centrale Cornée périphérique 

Localisation Partie centrale

Zone optique 3-4mm

Partie externe

Epaisseur Plus fine (520µm) Plus épaisse (650µm)

Fonction principale Réfraction Maintien de la forme 

Transition vers la sclère

Innervation Très dense, 

hypersensible 

Moins dense

Vaisseaux sanguins Avascularisée Capillaires limbiques 

Dépôt de crystaux Plus tard 

Moins épais 

Plus tôt 

Plus infiltrés

Complications Plus tard, plus sévère,

Pas de traitements 

efficaces  

Plus tôt, 

Plus de traitements à 

proposer



OCT 



OCT périphérique: biomarqueur de début 

de complications

Maladie 

neurotrophique 
Limbal stem 

cell deficiency (LSCD)

Néovascularization

 

Kératopathie en 

bandelette 



Crystaux => Hypoxie 

=> Diminution irréversible de cellules souches 

=> Disparition irréversible de cellules normales 

=> Amincissement irréversible de cornée

Amincissement de cornée



1 

2 



OCT en cornée 

périphérique: pratique en 

routine+++ 



Cystinose oculaire en Rétine



En France 

Plus de crystaux au niveau de choroide, 

NON au niveau de Rétine

Patients suivis à 1520



Rétine centrale 

Rétine plus périphérique  

Patients suivis à 1520

Choroïde centrale 

Choroïde plus périphérique 



Cystinose avancé 

Crystaux cornéens 100%

Crystaux rétiniens <1% 

Crystaux rétiniens =>   biomarqueur de l’état général???



Cystinose modérée

Crystaux cornéens 50%

Crystaux rétiniens > 20%  



Crystaux cutanés =>   

biomarqueur de l’état général
Plus prometteur 



Nouvelle classification et 

les traitements médicaux

2 3

41

CYSTEAMINE EN COLLYRE

Larmes artificielles

Agents anti-inflammatoires

Cyclosporine 

Anti-VEGF

CYSTEAMINE EN COLLYRE

Larmes artificielles

+/-Cyclosporine 



Mesures complémentaires 
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

2.2 Lunettes à chambre humide 

3. Contrôle de la douleur et de l’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 à fente/OCT/IVCM

5. Traitement systémique 

    => limbe, conjonctive=> Améliorer la cystinose cornéenne 



Inflammation, clé en cystinose oculaire 

Liang et al., 2025



Type de 

Lentille

Diamètres Rôle principal Avantages Limites

Souple 

thérapeutique

8,7mm Protection de  

la cornée

Antalgiques, 

pratique

Risque 

infectieux, 

Sclérale 15,80mm Hydratation+ 

protection 

Réduit la 

photophobie , 

confort

Entretien 

contraignant, 

cout élevé 

Mme LA, Ulcère à repetition, Tolère aucun collyre

AV: VBLM                      Verre sclérale : 1-2/10

Lentilles de contact en cystinose 

oculaire: Prudent et encadré 



Chirurgie dans la cystinose oculaire 

Chirurgie 

PKT

Kératoplastie lamellaire/

Transfixiante

Membrane amniotique

Images google/EMC/Website



Chirurgie Indication principale Effet attendu Limites

PKT Photophobie 

Crystaux superficiels 

Améliore le confort et 

la vision

Récidive des cristaux

Kératoplastie 

lamellaire/

Transfixiante

Cornée opaque ou 

déformée 

Restaure la 

transparence 

Récidive, Rejet, soins 

post op+++ 

Membrane 

amniotique

Erosions, ulcères Favorise la 

cicatrisation 

Mesure temporaire



Thérapie 

génique 



Merci!

Merci et Questions!

RDV en cystinose
oculaire:

cicpso@15-20.fr 
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