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Liste des abréviations 

◗ AIC : Anneau intra cornéen 

◗ AK : Amsler-Krumeich 

◗ AMM : Autorisation de mise sur le 

marché 

◗ AS-OCT : OCT de Segment 

antérieur 

◗ AUC : Aire sous la courbe ROC 

◗ AV : Acuité visuelle 

◗ BAK : Benzalkonium 

◗ BAV : Baisse d’acuité visuelle 

◗ BFS : Best fit sphere 

◗ BFTA : Best fit toric aspheric 

◗ BFTE : Best fit toric ellipsoid 

◗ BOZR : Back optic zone radius 

◗ CXL : Corneal Collagène Cross-

Linking 

◗ ETP : Education Thérapeutique 

Patient 

◗ FFKC : Forme Fruste de Kératocône 

◗ HOA : High Order Aberration 

◗ HR : Haute résolution 

◗ IA : Intelligence artificielle 

◗ KC : Kératocône 

◗ KCS : Kératocône suspect 

◗ KLAP : Kératoplastie lamellaire 

antérieure profonde 

◗ KP : Kératoplastie 

◗ KT : Kératoplastie transfixiante 

◗ LASIK : Laser in situ keratomileusis 

◗ LR : Lentille rigide 

◗ LRPG : Lentille rigide perméable au 

gaz 

◗ LSH : Lentille souple Hydrophile 

◗ MAVAC : Meilleure acuité visuelle 

corrigée 

◗ MEC : Matrice extracellulaire 

◗ MMP Métalloprotéinases 

◗ O2 : Dioxygène 

◗ OCT : Optical coherence 

tomography 

◗ PIO : Pression intraoculaire 

◗ PKR : Photokératectomie réfractive 

◗ PKT : Photokératectomie 

Thérapeutique 

◗ PMMA : Polyméthyl méthacrylate 

◗ PNDS : Protocole national de 

diagnostic et de soins 

◗ ROS : Espèces réactives de 

l’Oxygène 

◗ Se : Sensibilité 

◗ Sp : Spécificité 

◗ T21 : Trisomie 21 

◗ TE : Transépithélial 

◗ UV : Ultra-violet 

◗ VSCL : Verre scléral 
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Synthèse à destination du médecin traitant 

 

 
Le Kératocône (KC) est une maladie dégénérative de la cornée d’origine multifactorielle. 

L’affection est relativement rare dans son expression symptomatique mais il existe un 

continuum de formes dites infra cliniques relativement fréquentes. Le début de la maladie se 

situe dans la grande enfance et l’adolescence. Il existe des formes plus tardives. L’évolution est 

souvent bilatérale mais asymétrique, pouvant ainsi retarder le dépistage. Il existe un substratum 

génétique expliquant un confinement familial dans près de 20% des cas. La transmission n’est 

pas Mendélienne mais relève plutôt de l’épigénétique. Il faut donc dépister les cas intra 

familiaux collatéraux en recherchant les facteurs de risque de progression et les symptômes 

évocateurs chez les apparentés au premier degré. Comme la cornée se déforme 

progressivement, la vision se dégrade progressivement. En effet, cette déformation correspond 

à une déformation asymétrique de la cornée induisant des aberrations optiques, souvent de forte 

amplitude et insensibles aux corrections par verre de lunettes. La cornée poursuit 

progressivement un amincissement localisé qui peut aboutir à une opacification de la cornée 

aux stades les plus tardifs. L’apparition d’une myopie, d’un astigmatisme, à fortiori 

accompagné d’une asymétrie entre les deux yeux et d’une baisse de la meilleure acuité visuelle 

corrigée doit faire suspecter le kératocône. Outre la prédisposition génétique, certains facteurs 

environnementaux sont incriminés pour expliquer le déclenchement et l’aggravation de la 

maladie. Le facteur le plus remarquable est la répétition de microtraumatismes au niveau de la 

cornée, soit par des frottements agressifs, soit par des phases de compression oculaire nocturne. 

La micro-inflammation de la surface oculaire reliée à l’allergie oculaire, l’atopie, la sécheresse 

oculaire, la blépharite chronique sont des facteurs de risque en lien à la fois avec les frottements 

oculaires et avec la déformabilité des lamelles de collagène soumises à la micro-inflammation. 

La prise en charge thérapeutique repose sur trois points principaux :  

1- La prévention reliée au dépistage et à l’éducation thérapeutique, en particulier 

comportementale.  

2 - La stabilisation de la maladie qui repose sur l’éviction des facteurs aggravants et la photo 

réticulation du collagène cornéen (collagen corneal cross linking ou CXL).  

3 - L’amélioration de la qualité de vision par régularisation de la déformation cornéenne : en 

première intention avec l’adaptation de lentilles de contact rigides qui lissent les irrégularités 

de la surface cornéenne, en deuxième intention par l’approche chirurgicale.  



5               PNDS Kératocône – Centre de Référence National Kératocône  -  Janvier 2022 
 

Le recours à la chirurgie est parfois prescrit pour régulariser la cornée et ainsi réhabiliter la 

vision. La règle est de considérer, en fonction du stade de sévérité, l’alternative la moins 

invasive en premier, pouvant associer l’implantation de segments d’anneaux intra cornéens, la 

photoablation au laser excimer et le CXL. In fine, une allogreffe de la cornée peut être proposée. 

Le rôle du médecin traitant est de référer à un ophtalmologiste les patients suspectés de baisse 

de vision reliée à un potentiel KC. Ce dernier réalisera un premier bilan pour orienter vers une 

cause cornéenne et, le plus souvent, référera à un centre expert en pathologies cornéennes. 

L’aggravation de la déformation d’une cornée peut s’observer rapidement pour les sujets les 

plus jeunes ou à frottements des plus agressifs. Il faut d’emblée alerter les patients sur le 

caractère familial et réaliser une éviction des frottements oculaires et/ou des situations à risque 

de compression oculaire nocturne. La déformation cornéenne n’est pas réversible mais est 

stabilisable à l’arrêt des facteurs aggravants et avec le CXL. Ce dernier est rarement prescrit 

au-delà de l’âge de 25 ans. Une prise en charge psychologique peut être nécessaire pour aider 

les patients présentant un retentissement important sur la qualité de vie.  

Une nouvelle association de patients créée en Décembre 2021 (l’ancienne association étant 

inactive depuis 2013), le réseau des centres de références (Bordeaux et Toulouse) ainsi que les 

centres de compétences répartis sur le territoire (entre autre à Lyon, Clermont-Ferrand, Rouen, 

Paris, Brest), sont disponibles pour répondre à toutes les demandes (cf annexe 2). Deux 

nouveaux centres de compétences seront proposés à la prochaine labélisation : Montpellier et 

Amiens. 
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Le Kératocône 

1 Introduction 

1.1 Définition 

Le Kératocône est une maladie dégénérative progressive caractérisée par un amincissement et 

une protrusion localisée de la cornée, résultant en un astigmatisme irrégulier (1). L’atteinte est 

le plus souvent bilatérale et asymétrique. Elle apparaît généralement à la puberté et est 

susceptible d’évoluer vers l’aggravation de manière plus ou moins linéaire jusqu’à la 3ème 

décennie (2-3). Elle entraîne une baisse qualitative et quantitative de la vision du fait des 

aberrations optiques de bas et haut degrés générés par la déformation et la survenue possible 

d’opacités cornéennes (4). Cette dégradation de la vision aboutit à une diminution de la qualité 

de vie de ces patients (5).  

1.2 Épidémiologie – Facteurs de risque 

1.2.1 Prévalence 

La prévalence moyenne du KC dans la population mondiale est évaluée à 1.38/1000, mais elle 

varie de 0.17/1000 aux USA à 40/1000 en Iran (6). Le début de la maladie se situe classiquement 

à la puberté mais peut survenir à des âges plus précoces ou plus tardifs. L’âge de survenue peut 

être très éloigné de l’âge de découverte en raison de son caractère souvent asymétrique, 

lentement évolutif et asymptomatique aux stades précoces. 

1.2.2 Facteurs de risque 

 

1.1.1.1 Génétiques  
La majorité des cas de KC sont sporadiques, mais 6 à 23% des patients atteints ont une histoire 

familiale de KC, avec une transmission de profil plutôt autosomique dominant (7). La 

corrélation familiale du KC a été évaluée à 0.55 pour les parents, 0.29 pour les enfants, et 0.49 

pour les frères et sœurs (8). Les apparentés au 1er degré de patients KC ont un risque de 15 à 67 

fois plus important de développer un KC par rapport à la population générale (9). Les analyses 

de liens au sein de familles KC ont identifié au moins 16 loci, mais la majorité des mutations 

restent encore à identifier (10–12).  
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1.2.2.1 Environnementaux 

 

De nombreux facteurs environnementaux ont été identifiés comme contributeurs à la 

pathogénèse du KC chez des patients avec ou sans histoire familiale.  

Les frottements oculaires pathologiques représentent le facteur de risque environnemental 

principal du KC, associés à la fois à son développement et à sa progression (13-14).  Ils peuvent 

être secondaires à des symptômes inconfortables comme la sensation de sécheresse ou le prurit, 

ou à des troubles comportementaux. 

L’eczéma, l’asthme et l’allergie ont été identifiés comme facteurs de risque de KC. Ces 

affections sont regroupées sous le terme d’atopie (15). Cette condition est pourvoyeuse de 

frottements oculaires, et donc considérée comme un facteur de risque indirect de KC. 

 

1.2.2.2 Maladies associées 

 
La prévalence du KC est significativement plus élevée dans les pathologies suivantes (16) : 

 

- Trisomie 21 

- Maladies du tissu conjonctif : Marfan, Ehlers-Danlos, prolapsus valvulaire mitral 

- Amaurose congénitale de Leber 

- Floppy Eyelid syndrome 

 

  

Facteurs de risques principaux de KC 

 

Age jeune 

 

Allergie/Asthme/Eczema 

 

Histoire familiale de KC 

 

Trisomie 21 

 

Frottements oculaires et compression nocturne 

du globe oculaire 

 

Ethnie : Arabe/Asiatique 
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2 Objectifs du protocole national de diagnostic et de soins  

 

2.1 Objectifs 

Le Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) pour le Kératocône a ét é́ élaboré par 

des professionnels issus de la Filière de santé Maladies Rares SENSGENE, maladies rares 

sensorielles, en particulier du Centre de Référence National Kératocône (CRNK) en application 

des dispositions des plans nationaux maladies rares 1, 2 et 3 (PNMR1, PNMR2 et PNMR3) et 

des recommandations de la Haute Autorité de Santé (HAS).  

L’objectif de ce PNDS est d’expliquer aux professionnels concernés les prises en charge 

diagnostiques et thérapeutiques optimales actuelles. Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser 

la prise en charge et le suivi de cette maladie rare sur l’ensemble du territoire par un parcours 

de soins adapté. Il permet également un remboursement pour les spécialités, produits ou 

prestations nécessaires à la prise en charge des patients mais non habituellement pris en charge 

ou remboursés. 

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient auprès 

de la Caisse d’assurance maladie) en concertation avec le(s) médecin(s) spécialiste(s) 

notamment au moment d’établir le protocole de soins, dans le cas d'une demande d'exonération 

du ticket modérateur au titre d'une affection hors liste. 

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités, 

toutes les particularités thérapeutiques, protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas 

revendiquer l'exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se substituer à la 

responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient. Ce protocole reflète cependant 

la structure essentielle de prise en charge d’un patient atteint de Kératocône, et sera mis à jour 

en fonction de la validation de données nouvelles.  

Le PNDS n’aborde pas non plus d’autres aspects, par exemple préventifs ou institutionnels de 

santé, comme la santé scolaire, qu’il parait indispensable cependant, d’initier et d’intégrer. 
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2.2 Méthode de travail 

Le présent PNDS a été élaboré selon la « méthode d’élaboration d’un protocole national de 

diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par l’HAS en 2012 (guide 

méthodologique disponible sur le site de l’HAS : www.has-sante.fr). 

Le contenu de ce PNDS a été discuté et validé par un groupe de travail pluridisciplinaire. La 

revue de la littérature des articles publiés entre le 28 février 1984 et le 07 décembre 2020 a été 

réalisée par les rédacteurs sur le moteur de recherche Pubmed avec les mots clés « kératocône et 

keratoconus ». 

Dans un premier temps, seuls les articles publiés en langue anglaise ou française et possédant 

un abstract ont été retenus. Dans un second temps, seuls les articles pertinents avec un niveau 

de preuve suffisant par thématique ont été pris en compte pour la rédaction du premier texte 

soumis à l’expertise du groupe multidisciplinaire. Chaque expert, en fonction de ses propres 

connaissances, a ajouté les références jugées manquantes.  

Ce travail répond aux questions suivantes :  

● Quels sont les signes permettant d’évoquer le diagnostic de Kératocône ?  

● Quelles sont les atteintes associées et les complications du Kératocône et comment les 

identifier ?  

● Comment confirmer le diagnostic de Kératocône ? 

● Quelles sont les modalités d’information sur la maladie et sa prise en charge ? 

 

  

http://www.has-sante.fr/
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3 Diagnostic et évaluation initiale 

3.1 Objectifs 

Le KC est une maladie asymptomatique à ses débuts, et au cours de son évolution, la 

déformation cornéenne et les éventuelles opacités sont irréversibles. Des moyens simples de 

prévention, ainsi que des traitements, permettent d’arrêter l’évolution de la maladie.  

L’objectif principal du dépistage est donc de détecter les formes débutantes voire précliniques 

pour permettre une prise en charge précoce adaptée et prévenir le handicap visuel. 

3.2 Professionnels impliqués 

Le diagnostic de KC sera nécessairement posé par un ophtalmologue après examen clinique et 

bilan morphologique cornéen. 

Néanmoins d’autres spécialistes peuvent être impliqués dans le dépistage : médecins traitant et 

pédiatres lors d’un bilan de la vue systématique ou spécialistes prenant en charge des 

pathologies fréquemment associées au KC (allergologue et atopie, généticien et Trisomie 21), 

ainsi que médecins du travail ou médecins scolaires. Ces derniers devraient être 

particulièrement sensibilisés au risque de kératocône. 

Enfin, des professionnels non médicaux peuvent alerter le médecin : orthoptiste, optométriste 

ou même opticien à l’occasion d’un bilan visuel avec signes évocateurs (fort astigmatisme, 

acuité visuelle non améliorable par verres cylindriques etc.). 

3.3 Circonstances de dépistage 

3.3.1 En cas de symptômes évocateurs 

 

Les signes fonctionnels sont souvent peu spécifiques, en lien avec un astigmatisme myopique : 

baisse d’acuité visuelle progressive surtout de loin, flou visuel, photophobie, diplopie 

monoculaire, céphalées, etc. Ces symptômes peuvent être accentués en vision scotopique en 

raison de la dilatation pupillaire augmentant le taux d’aberrations optiques de haut degré. 

Le caractère rapidement évolutif d’une myopie et/ou d’un astigmatisme, ainsi que son caractère 

non ou partiellement améliorable par une correction optique classique doivent faire évoquer le 

diagnostic et amener à réaliser un examen topographique de la cornée, à fortiori chez 

l’adolescent et le jeune adulte. 
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La présence de frottements oculaires répétés quelle qu’en soit la cause (atopie, sécheresse 

oculaire, troubles comportementaux…) ou position en compression du globe oculaire pendant 

le sommeil ; associés à des troubles visuels doit également conduire au dépistage 

topographique. 

 

3.3.2 Dépistage familial 

 

En raison de l’existence de formes familiales, il est recommandé de réaliser un dépistage des 

apparentés au 1er degré (8). Un examen ophtalmologique avec topographie cornéenne doit être 

réalisé vers l’âge de 10 ans, et répété pendant l’adolescence si normal. En l’absence de 

symptômes, il n’y a en revanche que peu d’intérêt à dépister les apparentés après 40 ans. 

 

3.3.3 Avant chirurgie réfractive 

 

Le KC et les formes suspectes sont une contre-indication absolue à la chirurgie photoablative 

en raison du risque d'ectasie post opératoire. Le dépistage de ces formes constitue donc le 

principal enjeu du bilan morphologique cornéen en préopératoire de chirurgie réfractive. 

L’essor de la chirurgie réfractive cornéenne au cours des deux dernières décennies a ainsi 

significativement augmenté le dépistage du kératocône et de ses formes suspectes. 

 

3.4 Moyens de dépistage et diagnostic 

3.4.1 Examen clinique 

 

Le dépistage du KC se fera au cours d’un examen ophtalmologique complet avec une mesure 

de la réfraction et de la meilleure acuité visuelle corrigée. Un examen à la lampe à fente 

recherchera les signes directs de KC, absents aux stades précoces de la maladie. 

Un amincissement focal inférieur avec saillie conique déformant la fente lumineuse peut être 

visible.  

Des opacités cornéennes caractéristiques peuvent également accompagner la protrusion. 

L’anneau de Fleischer est un anneau partiel ou complet de coloration brune, situé à la base du 

cône, correspondant à un dépôt de ferritine provenant des larmes dans l’épithélium cornéen, 
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évoluant avec l’ectasie. Les stries de Vogt sont des lignes de contraintes profondes, fines, pré 

Descemétiques, parallèles au méridien le plus cambré et disparaissant à la pression externe du 

globe. Les opacités (cicatrices) stromales superficielles, linéaires, présentes au sommet du cône, 

correspondent à des zones de rupture de la membrane de Bowman comblées par du tissu 

cicatriciel. Les opacités stromales profondes résultent de la cicatrisation de ruptures de la 

membrane de Descemet et du stroma postérieur au décours d’un épisode d’hydrops. Enfin, les 

nerfs cornéens peuvent être anormalement visibles. 

Le signe de Munson correspond à une déformation de la paupière inférieure par le cône lors du 

regard vers le bas. 

Le signe de Rizzutti correspond, lors de l’éclairage latéral de la cornée, à une focalisation de la 

lumière sur la surface cornéenne et non au-delà du limbe. 

L’effet de ciseau correspond à une distorsion du reflet rétinoscopique, apparaissant avec un 

centre sombre le séparant en 2 branches. 

L’hydrops correspond à un œdème stromal aigu majeur secondaire à une rupture Descemétique 

et stromale postérieure sous l’effet de la contrainte exercée par la courbure cornéenne 

postérieure.  

Une sécheresse oculaire, une kératite, des signes d’allergie oculaire seront également 

recherchés car pouvant être à l’origine de frottements oculaires. 

 

3.4.2 Diagnostic topographique (17-21) 

 

3.4.2.1 Principes de la topographie cornéenne 

 

La topographie cornéenne permet l’étude de la face antérieure, la face postérieure et l’épaisseur 

cornéenne en différents points. Les données sont représentées sous forme de cartes, pouvant 

être kératométriques (courbure cornéenne antérieure ou postérieure), pachymétriques 

(épaisseur cornéenne) et d’élévation (différence de hauteur de la face antérieure ou postérieure 

de la cornée analysée par rapport à des surfaces de référence).  

 

 

 

A C 
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Topographies spéculaires (disques Placido) 

Le principe de ce système, également appelé vidéo-kératoscopie, est de réfléchir des disques de 

Placido, de taille et espacement connus, à la surface de la cornée. L’image est capturée par une 

caméra puis un algorithme lui est appliqué, analysant la déformation des bords des disques et 

permettant de reconstruire la courbure cornéenne en différents points. Celle-ci est représentée 

sous forme de carte kératométrique de la face antérieure.  

Topographies d’élévation (Tomographies) 

Ce système permet l’étude de la face antérieure, la face postérieure, et l’épaisseur cornéenne, 

par balayage d’une fente lumineuse ou par imagerie Scheimpflug (caméra rotative). Les images 

acquises permettent donc de représenter sur des cartes la kératométrie antérieure et postérieure, 

l’élévation relative de la cornée analysée par rapport à des surfaces de référence, ainsi que la 

pachymétrie.  

3.4.2.2 Kératométrie 

 

La cornée normale possède une face antérieure asphérique convexe et prolate , c’est-à-dire que 

sur un même méridien, la courbure de chaque point diminue du centre vers la périphérie 

(aplatissement périphérique). Elle présente également des degrés variables de toricité, se 

traduisant par une variation régulière et progressive de la courbure moyenne de chaque méridien 

entre le plus plat et le plus cambré (astigmatisme régulier). Les 2 méridiens principaux sont 

ainsi perpendiculaires. L’astigmatisme est dit symétrique lorsque la courbure de 2 hémi 

méridiens opposés est similaire. 

Dans le KC, la protrusion entraîne une augmentation localisée de la courbure cornéenne. On 

notera donc des chiffres de kératométrie supérieurs à la normale, souvent au-delà de 48D de 

kératométrie maximale (Kmax). Il en résulte un astigmatisme cornéen irrégulier, avec une 

angulation anormale du méridien cornéen le plus cambré (SRAX), une asymétrie de courbure 

entre la partie supérieure et inférieure de la cornée (I-S), et une asphéricité (Q) augmentée 

(hyperprolacité). La maladie étant dans la grande majorité des cas asymétrique, une différence 

de valeurs kératométriques entre les 2 yeux est suspecte. De nombreux indices topographiques 

ont été développés avec des valeurs seuil aidant au diagnostic de KC. Retenons les plus 

fréquemment rapportés :  

- Kmax (Kératométrie maximale) = Point ayant la valeur kératométrique la plus haute sur 

un diamètre donné 
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- SimK (Kératométrie simulée) = Kératométrie moyenne du méridien le plus plat 

(SimK1), le plus cambré (SimK2) et la moyenne des 2 (SimKmean), sur la zone 

intermédiaire de la face antérieure (3 à 9 mm) 

o Cornée normale : SimKmean = 43.5 +/- 1 D 

o Valeur suspecte de KC : SimKmean > 45.5 

- I-S (Inferior-Superior) = Différence entre la moyenne kératométrique de 5 points de 

l’hémisphère inférieur et 5 points de l’hémisphère supérieur sur les 3 mm centraux 

o Cornée normale = I-S < 1.4 

o Valeur suspecte de KC = 1.4 < I-S < 1.8 

o KC clinique = I-S > 1.8 

- SRAX (Skew of steepest radial axis) = Angulation du méridien le plus cambré 

o Valeur suspecte de KC = SRAX > 20° 

- Q (Coefficient d’asphéricité) 

o Cornée normale = -0.32 < Q < -0.08 

o KC clinique = Q < -0.65 

- Perte de l’énantiomorphisme 

o Différence de Km centrale > 1 D entre les 2 yeux 

Les valeurs seuils de ces différents indices ont été déterminées par des études évaluant leur 

Sensibilité (Se), Spécificité (Sp) et aire sous la courbe (AUC) ROC. Aucune d’entre elles n’est 

sensible et spécifique à 100%, et un indice positif isolé n’a aucune valeur diagnostique (22). 

 

3.4.2.3 Pachymétrie 

 

L’épaisseur cornéenne centrale normale est située entre 520 et 580 μm. Dans une cornée 

normale, le point le plus fin est situé proche de l’apex et il existe un épaississement concentrique 

progressif et régulier vers la périphérie. Dans le KC, il existe un amincissement cornéen, 

maximal au sommet du cône. Le point le plus fin est donc décentré, et la répartition de 

l’épaisseur cornéenne est modifiée. Une épaisseur cornéenne centrale normale n’élimine pas la 

présence d’un KC (23). 
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3.4.2.4 Cartes d’élévation 

 

Elles sont créées à partir d’une surface virtuelle épousant le mieux la modélisation des points 

de la face antérieure ou postérieure de la cornée analysée. Elle peut être sphérique, asphérique, 

torique-asphérique ou ellipsoïde. La carte représente la hauteur relative de chaque point cornéen 

par rapport à cette surface de référence. 

Dans le KC, on notera une élévation excessive localisée au niveau du cône, sur la face antérieure 

et postérieure. Les anomalies de la face postérieure sont plus précoces que celles de la face 

antérieure. Ainsi, un KC débutant peut avoir des valeurs de kératométrie et d’élévation 

antérieures normales, alors que l’élévation postérieure est pathologique.  

 Le diagnostic de KC sera donc posé par l’analyse de la topographie qui mettra en évidence un 

amincissement cornéen localisé, un décentrement du point le plus fin, une augmentation 

localisée de la courbure cornéenne (kératométrie) antérieure et postérieure, une élévation 

antérieure et postérieure positive par rapport à la surface de référence. Ces anomalies 

convergent vers un même point de la cornée (convergence des points remarquables), le plus 

souvent inféro-temporal, parfois nasal, en moyenne périphérie (72% des KC), ou plus rarement 

en région centrale/paracentrale (25% des KC). Ainsi, 97% des KC sont situés entre la zone 

centrale et en moyenne périphérie de la cornée (24). 

La tomographie, par caméra Scheimpflug, est actuellement la meilleure méthode et la plus 

répandue (gold standard) pour le diagnostic de KC. L’AS-OCT est de plus en plus utilisé et 

tend à se substituer à l’imagerie Scheimpflug.  
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Signes topographiques évocateurs de KC 

Kératométrie augmentée 
Kmax > 47 D 

SimKmean > 45.5 D 

Pachymétrie diminuée TP < 510 μm 

Asymétrie kératométrique Haut/Bas I-S > 1.5 D 

Angulation du méridien le plus cambré SRAX > 20° 

Asphéricité augmentée (hyperprolacité) Q < -0.5 

Astigmatisme irrégulier 

Variation irrégulière du rayon de courbure 

moyen entre le méridien le plus plat et le 

plus cambré 

Astigmatisme asymétrique 
Asymétrie de courbure moyenne entre 2 

hémi-méridiens opposés 

Convergence et décentrement des points 

remarquables 

Point le plus cambré/élevé Antérieur 

Point le plus cambré/élevé Postérieur 

Point le plus fin 

Perte de l’énantiomorphisme 
Différence de K centrale > 1 D entre les 2 

yeux 

Kmax = Kératométrie maximale ; SimKmean = Kératométrie simulée moyenne ; TP = Thinnest 

Point ; I-S = Inferior-Superior ; SRAX = Skew of Steepest Radial Axis ; Q = Coefficient 

d’asphéricité (25) 

 

La crainte de l’ectasie post LASIK a motivé de nombreux laboratoires à développer des 

logiciels de prédiction du risque de cornée pathologique (KCS). Des indices et scores ont donc 

été élaborés et des études ont été menées afin de déterminer des valeurs seuil pathologiques. 

Ces valeurs permettent d’orienter le clinicien dans son diagnostic, mais aucune d’entre elles 

n’est sensible et spécifique à 100%. De plus, chaque indice a une grande spécificité pour le 

topographe pour lequel il a été développé et n’est donc pas extrapolable à d’autres machines. 

3.4.3 Biomécanique cornéenne  

 

La cornée est un tissu viscoélastique ayant des propriétés de déformation prédictibles en 

réponse à un stress mécanique (26). Les anomalies morphologiques du KC, évaluées par 

l’imagerie topographie, sont en lien avec l’altération des propriétés biomécaniques de la cornée, 

même s’il n’est pas encore clairement démontré si ce sont ces altérations biomécaniques qui 

favorisent la déformation cornéenne, ou si à l’inverse, la biomécanique est altérée en raison des 
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déformations existantes. Néanmoins, l’évaluation des propriétés biomécaniques cornéennes 

peut théoriquement permettre de meilleures performances diagnostiques du KC.  

Deux appareils de mesure de la biomécanique cornéenne sont actuellement commercialisés : 

- Ocular Response Analyser (ORA: Reichert, Buffalo, New York, USA) 

- Corvis ST (CST: Oculus Optikgeraete GmbH; Wetzlar, Germany) 

Le Corvis ST est l’appareil le plus récent. Son principe est d’analyser la déformation cornéenne 

provoquée par l’application d’un jet d’air à sa surface. Les images sont capturées par une 

caméra Scheimpflug, et différents paramètres biomécaniques sont calculés, corrélés aux 

évènements d’aplanation.  

- CBI (Corneal Biomechanic Index) : Il s’agit d’un indice calculé par régression linéaire 

de plusieurs paramètres biomécaniques mesurés par le CorvisST. Il a montré une très 

bonne aptitude à différencier une cornée normale d’un KC avéré, mais en ce qui 

concerne le diagnostic de KCS, des études supplémentaires sont nécessaires 

- TBI (Tomographic and Biomechanical Index) : Cet indice associe des données 

biomécaniques avec des données tomographiques de l’imagerie Scheimpflug. Il a 

montré une supériorité par rapport au CBI et au BAD_D dans la détection du KCS, mais 

plus d’études sont nécessaires. Même s’il est prometteur, le TBI doit être encore utilisé 

avec précaution dans le dépistage pré chirurgie réfractive. 

La biomécanique cornéenne est donc une piste prometteuse pour la détection précoce du KC et 

des cornées instables à risque d’ectasie post LASIK.  

3.4.4 Aberrométrie  

 

La déformation des faces cornéennes antérieures et postérieures induite par le KC entraîne une 

augmentation des aberrations optiques d’ordre supérieur (HOA) (27). Elles sont responsables 

de l’altération visuelle quantitative et qualitative et limitent l’efficacité des corrections optiques 

classiques (verres correcteurs, lentilles souples). L’analyse du front d’ondes oculaires permet 

donc d’étudier et de quantifier ces aberrations, aidant au diagnostic de KC et permettant 

d’évaluer la qualité visuelle. La coma verticale est l’HOA la plus altérée dans le KC et est 

parfois utilisée pour grader la sévérité de la maladie.  
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3.4.5 OCT de Segment Antérieur Haute Résolution (AS-OCT HR) 

 

L’AS-OCT HR présente plusieurs avantages comparés à l’imagerie Scheimpflug. L’acquisition 

est plus rapide et donc moins sensible aux mouvements oculaires, les images ne sont pas 

dépendantes de la qualité du film lacrymal, et la résolution permet une analyse de l’épithélium, 

la couche de Bowman, les nerfs cornéens et l’endothélium (28,29). 

La cartographie détaillée de l’épithélium cornéen est un atout majeur par rapport à l’imagerie 

Scheimpflug. En effet, lors d’une augmentation localisée de la courbure cornéenne, 

l’épithélium s’amincit en regard de la zone la plus cambrée. Ainsi, les modifications stromales 

sont sous estimées par cet effet masque de l’épithélium lors d’acquisitions par les topographes 

« classiques » (Placido et Scheimpflug). La distribution épithélilale est considérée comme le 

seul paramètre 100% sensible dans le KCS. Il doit bien sûr être analysé en conjonction avec 

d’autres données topographiques.  

De nombreux indices de dépistage du KCS issus des topographies acquises par AS-OCT sont 

en cours d’évaluation. Dans un avenir proche, l’ASOCT tendra à se substituer à l’imagerie 

Scheimpflug pour le diagnostic et le suivi du KC. 

 

3.4.6 Intelligence artificielle  

 

Les nouvelles modalités d’imagerie cornéenne citées précédemment (Scheimpflug et OCT) 

permettent l’analyse de nombreux paramètres cornéens, à partir desquels différents indices plus 

ou moins complexes sont calculés. Le nombre important de ces paramètres et indices rend leur 

interprétation trop complexe par le clinicien en pratique. L’utilisation de l’intelligence 

artificielle (machine learning, deep learning) permet de pallier cette difficulté, en mettant au 

point des algorithmes de détection du KC infraclinique par machine learning associant de 

nombreux indices topographiques. De nombreux algorithmes de détection du KC ont été 

développés et continuent de voir le jour avec des performances croissantes (30,31). 

Parmi eux, le SCORE Analyser, développé sur l’Orbscan IIz corneal topography system 

(Bausch + Lomb TechnoLas, Munich, Germany) est un score de détection de KC infraclinique 

et de risque d’ectasie post-LASIK, dont la sensibilité a été évaluée à 70% et la spécificité à 

98%. 

Plus récemment, un système de classification automatique par intelligence artificielle 

combinant les données issues d’imagerie Scheimpflug (Pentacam) et d’ASOCT-HR 
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(prototype) a obtenu une AUC de 0.93 pour la détection du KCS. Cette performance souligne 

le bénéfice apporté par la combinaison de plusieurs modalités d’imagerie cornéenne, et de la 

résolution de l’ASOCT-HR permettant d’analyser séparément l’épithélium cornéen.  

3.5 Évaluation de la sévérité et du pronostic : classifications du KC 

La classification du KC en différents stades permet de guider la prise en charge thérapeutique, 

le rythme de surveillance, et d’évaluer le pronostic. De nombreuses classifications du KC 

existent déjà, que ce soit des classifications de sévérité ou de profils topographiques.  Il n’existe 

pas actuellement de classification clinique véritablement adaptée pour rendre vraiment compte 

de la sévérité du KC. Il faudrait dès lors distinguer la sévérité structurelle de la sévérité 

fonctionnelle. Ces deux points ne sont pas toujours parfaitement corrélés. Ils dépendent 

grandement de la localisation de la déformation, du jeu pupillaire, de l’accommodation par 

exemple. 

 

3.5.1 Classification d’Amsler-Krumeich (AK) 

 

C’est la plus ancienne et la plus utilisée à ce jour. Elle est antérieure aux nouvelles modalités 

d’imagerie topographique (Scheimpflug, ASOCT) et présente donc de nombreuses limites. Elle 

ne prend en compte que les anomalies de la face antérieure, considère seulement l’épaisseur 

cornéenne à l’apex, et non au point le plus fin et ne prend pas en compte l’acuité visuelle (32). 
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3.5.2 ABCD Grading Sytem  

 

Cette nouvelle classification a été développée afin de pallier les lacunes présentées par l’AK.  

Elle est basée sur les données topographiques de la face antérieure et postérieure, la 

pachymétrie, la meilleure acuité visuelle corrigée, et la présence de cicatrice cornéenne. De 

plus, l’analyse est centrée sur le point le plus fin et non l’apex cornéen. Chaque item est gradé 

indépendamment en 5 stades de 0 à 4 (33). 

 

Classification ABCD Définition 

A = Anterior radius of curvature 

Rayon de courbure moyen de la face antérieure, 

sur une zone de 3 mm de diamètre centrée sur le 

point le plus fin 

B = Posterior radius of curvature (Back) 

Rayon de courbure moyen de la face 

postérieure, sur une zone de 3 mm de diamètre 

centrée sur le point le plus fin 

C = Corneal pachymetry at thinnest Épaisseur cornéenne au point le plus fin 

D = Distance best corrected vision Meilleure acuité visuelle corrigée de loin 

Scarring 

(-) = Absence de cicatrice cornéenne 

(+) = Cicatrice laissant visibles les détails de l’iris 

(++) = Cicatrice masquant les détails de l’iris 
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3.5.3 Classification « histologique » de Sandali  

 

Dans cette classification, l’OCT-HR permet de graduer les changements histologiques 

structurels liés au KC en 5 stades (28) : 

- Stade 1 : amincissement épithélial en regard du sommet du cône 

- Stade 2 : épaississement épithélial avec hyper réflectivité de la Bowman 

- Stade 3 : amincissement stromal en regard de l’épaississement épithélial avec 

déplacement postérieur des structures hyper réflectives au niveau de la Bowman 

- Stade 4 : cicatrice panstromale 

- Stade 5 : hydrops 

On retrouve aussi un rôle pronostic de cette classification avec un risque d’hydrops majoré chez 

les patients en stade 3. Elle fait preuve d’une bonne reproductibilité inter-observateur et est 

concordante avec les caractéristiques cliniques (AV) et paracliniques (topographie, évaluation 

biomécanique, microscopie confocale). 

 

3.5.4 Classification RETICS  

 

Les cônes pour 2/3 des cas se situent en moyenne périphérie sur la topographie et engendrent 

des niveaux de comas élevés avec un retentissement direct sur la qualité de vision des patients 

kératocôniques. Il semblait donc logique de bâtir des classifications prenant en compte les 

aberrations optiques de hauts degrés. Un travail multicentrique a abouti à la classification 

RETICS qui permet de classer le KC selon sa sévérité mais elle intègre également des 

paramètres fonctionnels et non purement géométriques tels que l’astigmatisme interne, la coma, 

l’asphéricité cornéenne ou encore la kératométrie centrale qui ont une corrélation directe avec 

la fonction visuelle du patient. Elle est divisée en 5 stades (1 à 4+) (34). 
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3.5.5 Vers une classification « idéale » 

 

L’objectif premier des classifications et du profilage des patients est sans doute de répondre aux 

attentes primaires de ces derniers. Dans ce domaine, l’essentiel repose sur 4 questions : 

- Quelle sévérité ? 

- Quel pronostic fonctionnel ? 

- Quel risque d’évolutivité ? 

- Quelle part de l’hérédité ? 

Ainsi, pour répondre à ces questions, il faut essayer de dissocier les critères structuraux des 

critères fonctionnels. Les critères structuraux (ou morphométriques) témoignent d’une 

dégradation tissulaire et sont souvent corrélés à la possibilité de mise en œuvre des différentes 

techniques de contactologie ou chirurgicales nécessaires pour la prise en charge. La 

pachymétrie au point le plus fin, l’asymétrie cornéenne, la perte de parallélisme des deux faces 

sont des critères plus sensibles actuellement que les mesures biomécaniques disponibles. 

L’accès à la cartographie stromale et non plus épithéliale améliorera la classification de sévérité 

et la personnalisation des actions. Les critères fonctionnels comme l’acuité visuelle, les 

aberrations optiques, les gradients dioptriques dans la pupille, sont importants pour extrapoler 

la qualité de vie, l’adhésion potentielle aux traitements, le handicap visuel. Le degré 
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d’anisométropie, la forte amétropie et l’amplitude des aberrations comatiques sont ici des 

éléments clés. 

Également, il faut développer un score de risque de progression, associant les critères 

comportementaux, héréditaires, environnementaux, morphométriques et biomécaniques. Ce 

score permettrait de proposer un pronostic, trop souvent absent de nos conclusions. 

Enfin, pour être diffusée et appliquée, cette classification devrait être applicable quel que soit 

le topographe utilisé et idéalement, être le fruit de résultats numériques obtenus rapidement. 

Nous pensons que la topographie-OCT sera la technologie qui remplira le plus facilement cet 

objectif à moyen terme. 

3.6 Évolutivité 

La question de la progression du KC est centrale dans sa prise en charge et doit être posée dès 

le diagnostic. La déformation cornéenne étant irréversible, la dégradation visuelle qu’elle 

engendre l’est tout autant. De plus, l’amincissement cornéen expose au risque de cicatrice 

stromale et d’hydrops, au pronostic visuel sombre. Stopper la progression est donc un enjeu 

majeur de la prise en charge. 

3.6.1 Diagnostiquer l’évolutivité 

 

En plus des classifications de sévérité existantes, avoir une méthode standardisée pour 

documenter la progression du KC est autant, sinon plus important. 

Il n’existe pas actuellement de définition précise de la progression du KC. D’après le consensus 

sur le KC de 2015 (35), elle est définie comme suit :  

Critères de Progression (Consensus KC 2015) (35) 

Modification d’au moins 2 

paramètres parmi : 

Courbure de la face antérieure 

Courbure de la face postérieure 

Pachymétrie et/ou variation pachymétrique 

entre la périphérie et le point le plus fin 
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Cette définition est donc assez vague car ni les indices topographiques et leur valeur quantitative 

à utiliser ni l’intervalle entre les mesures ne sont précisés. Ainsi, les critères de progression 

retenus dans les études varient en fonction des auteurs, dont voici quelques exemples.  

Les critères utilisés concernent majoritairement les valeurs kératométriques de la face 

antérieure. Il est cependant admis que les modifications structurelles du KC concernent en 

premier lieu la face postérieure. L’analyse de celle-ci paraît donc judicieuse pour documenter 

une progression de manière plus fine. La modification de la pachymétrie cornéenne et de sa 

répartition semblent également être de très bons indicateurs de progression du KC (29-33). 

Avec l’arrivée de l’ASOCT, la cartographie détaillée des différentes couches cornéennes 

permet une analyse encore plus fine des modifications structurelles. Les cartes stromales pures 

permettent de ne pas tenir compte du « masquage » épithélial lors des modifications stromales. 

Il n’y a donc pas à ce jour de critères universels validés pour documenter la progression. Les 

outils d’imagerie à notre disposition sont de plus en plus performants et précis, permettant de 

détecter des modifications infimes de la structure cornéenne. Il est parfois difficile de distinguer 

une réelle modification structurelle d’une fluctuation de mesure. Ainsi, en cas de doute, il est 

nécessaire de répéter les mesures afin de confirmer ou infirmer une éventuelle progression.  

Enfin, la présence de facteurs de risque de progression (36) influencera le rythme de 

surveillance. Ces facteurs de risque de progression sont résumés dans le tableau suivant : 

Facteurs de risque de progression 

Age 
< 30 ans 

Majeur si < 17 ans 

Frottements oculaires ou équivalent Persistance 

Stade avancé 
Kmax > 55 D 

Pachymétrie < 350μm 

Ethnie Asiatique et Arabe 

Maladies associées T21 

 

Age : Le risque de progression du KC est d’autant plus important que le sujet est jeune. Le taux 

de progression du KC dans la population pédiatrique a été évalué à 88%. Il est le plus important 

dans la 1ère et 2ème décennie, moins marqué dans la 3ème décennie, faible après 30 ans et quasi 

nul après 40 ans. 
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Frottements oculaires ou équivalent : Principal facteur de risque de progression du KC, ils 

doivent impérativement être stoppés. Une conjonctivite allergique, un syndrome sec, 

responsables de frottements oculaires, sont donc également des facteurs de risque indirects. 

Stade avancé : Plus le KC est à un stade avancé, plus il est à risque de progression. Une 

kératométrie maximale > 55 D est considérée comme un facteur de risque important de 

progression. 

Ethnie : Les populations arabes et asiatiques ont un risque de progression plus marqué que les 

caucasiens. 

Maladies associées : La trisomie 21 a été identifiée à la fois comme facteur de risque de 

développement et de progression du KC 

En présence d’un ou plusieurs facteurs de risque de progression, une surveillance plus 

rapprochée est donc recommandée. 

3.7 Annonce du diagnostic et information  

 

L’annonce du diagnostic doit faire l’objet d’une consultation dédiée et comprend :  

● L’explication du diagnostic 

● La planification de la prise en charge et du suivi avec la description de l’équipe 

pluridisciplinaire qui l’assurera. 

 

Elle peut associer les différents membres de l’équipe pluridisciplinaire, notamment les 

allergologues, dermatologues, généticiens ou psychologues. 

 

L’information des patients et de l’entourage doit porter :  

● sur l’histoire naturelle et le pronostic du KC 

● sur les traitements à la fois médicaux et chirurgicaux, leurs effets indésirables possibles  

● sur la nécessité d’un suivi régulier et sur la planification des examens nécessaires au 

suivi de la maladie et au dépistage des complications éventuelles.  

L’information donnée au patient peut également être d’ordre social : gênes, risques (conduite), 

impact sur la scolarité… 

L’information sur l’existence d’une association de patients est primordiale car le bénéfice pour 

les patients est important. La consultation avec un généticien n’est pas obligatoire s’il n’y a pas 

de pathologie générale associée.  
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4 Prise en charge thérapeutique du Kératocône 

4.1 Objectifs 

Elle comprend deux objectifs principaux : 

- Stopper la progression de la maladie 

- Réhabiliter la vision 

4.2 Professionnels impliqués  

La prise en charge du KC repose principalement sur les ophtalmologistes des centres de 

référence ou centre de compétence du KC. Un allergologue ou dermatologue peut également 

être impliqué dans la prise en charge des patients chez qui un terrain atopique est souvent 

retrouvé avec un risque d’aggravation du KC par le biais des frottements oculaires engendrés 

par les allergies. Des psychologues peuvent également intervenir à la demande du patient. 

4.3 Prise en charge thérapeutique 

La prise en charge thérapeutique du KC implique la prescription d’une consultation 

ophtalmologique spécialisée. En effet l’imagerie est un élément crucial pour confirmer le 

diagnostic, poser les indications et suivre le patient. Tous les ophtalmologistes n’ont pas accès 

à cette imagerie, bien que de plus en plus démocratisée. Nous recommandons d’initier la prise 

en charge dans un centre habitué à la gestion du KC, en particulier chez les patients jeunes et 

mineurs. Le dépistage familial et la recherche des facteurs de risque de progression sont des 

points forts à mettre en perspective dès la première visite spécialisée.  

 

Du point de vue de la prise en charge des soins par la sécurité sociale, la plupart des examens 

et pratiques mises en œuvre sont intégralement remboursés sous certaines conditions. Depuis 

2016, les actes de CXL et anneaux intra cornéens ont un code CPAM référencé : BDLA 005 

pour les anneaux ; BDRP027 pour le CXL. Le laser thérapeutique et la greffe de cornée ont 

depuis longtemps une nomenclature adaptée. Ils sont pris en charge à condition de prescription 

par un centre référent ou sur entente préalable avec la caisse du département. Les implants 

phaques ne sont pas pris en charge mais très rarement prescrits. Également, la prescription de 

certaines lentilles rigides fait l’objet de prise en charge presque intégrale. Mais pour la plupart 

des lentilles, le reste à charge est relativement important et repose sur la mutuelle. Ce point peut 

limiter l’accès à l’adaptation de lentille de contact pour les patients les plus indigents.  
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4.4      Stopper la progression 

Le seul traitement permettant d’arrêter l’évolution du KC est le cross-linking du collagène 

cornéen (CXL) (37).  

 

4.4.1 Cross-linking du collagène cornéen (CXL) 

 

4.4.1.1 Principe 

 

Le terme de crosslinking (CXL), qui signifie réticulation, est un terme scientifique utilisé pour 

désigner la formation de liaisons chimiques entre des protéines ou d’autres molécules suite à 

l’application de chaleur, d’une pression ou de radiations sur un tissu. Toute réaction de 

réticulation nécessite un apport énergétique, un substrat et du temps. Le résultat en est le 

changement de propriété physique du tissu concerné. Durant toute la vie d’un individu, il se 

produit des réactions de CXL enzymatique et non enzymatique dans différentes parties de 

l’organisme, notamment au niveau des tissus contenant du collagène, comme la cornée, la peau, 

les vaisseaux et le cartilage. Cette réaction de CXL participe à la rigidité des tissus et augmente 

avec l’âge. Dans le KC, son objectif est de rigidifier le tissu cornéen par photo polymérisation 

des fibres de collagène du stroma. Pour ce faire, le stroma est imprégné par une solution de 

Riboflavine (Vitamine B2), puis irradié par des UVA (370 nm de longueur d’onde). La 

Riboflavine, exposée aux UVA, est excitée et libère des radicaux libres de l’oxygène (ROS), 

entraînant la création de liaisons covalentes entre les fibres de collagène (38). 

La Riboflavine étant une molécule hydrophile et de haut poids moléculaire, sa pénétration dans 

le stroma est limitée par les jonctions serrées de l’épithélium cornéen. Ainsi, les procédures 

actuelles nécessitent son ablation avant l’imprégnation stromale. En raison d’un risque de 

lésions endothéliales, l’épaisseur cornéenne après désépithélialisation doit être supérieure à 400 

μm. 

 

4.4.1.2 Effets structuraux 

 

L’étude des cornées traitées par imagerie OCT et microscopie confocale a permis de visualiser 

les effets du CXL sur le tissu cornéen : 

- Ligne de démarcation : elle est visualisée en OCT comme une ligne hyper réflective, 

parallèle à la surface cornéenne. Elle correspond à la limite en profondeur de l’apoptose 

kératocytaire et est considérée comme le reflet de la profondeur du traitement. Elle se 

situe à une profondeur moyenne de 320 μm de dans le protocole conventionnel. 
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- Diminution de la densité nerveuse sous-épithéliale transitoire responsable d’une baisse 

de la sensibilité cornéenne 

- Apoptose kératocytaire jusqu’à une profondeur d’environ 300 μm avec régénération 

jusqu’au 6ème mois (39). 

 

4.4.1.3 Protocoles actuels 

 

CXL Standard ou conventionnel ou « Dresden Protocol » (C-CXL) 

Il s’agit du protocole de référence, le premier à avoir été décrit et évalué à grande échelle  (38)  

 Il consiste en une ablation épithéliale sur 8 à 9 mm de diamètre, l’application de Riboflavine 

0,1% toutes les 5 min pendant 30 min, puis une exposition aux UVA (370 nm, 3mW/cm2) 

pendant 30 min, soit une énergie totale délivrée de 5,4 J/cm2, avec adjonction de Riboflavine 

toutes les 5 min pendant l’exposition. Ce protocole a montré son efficacité et sa sécurité dans 

de nombreuses études (40, 41). 

 

CXL Accéléré (A-CXL) 

Dérivé du C-CXL, il permet de réduire le temps de la procédure en augmentant l’intensité 

d’exposition des UVA (fluence). Ainsi, l’énergie totale délivrée est la même que dans le C-

CXL pour un temps d’exposition réduit. Différents protocoles accélérés existent, faisant varier 

le temps d’imprégnation de la Riboflavine, la fluence des UVA et leur durée d’exposition.  

Par un exemple, l’un d’eux comprend, après l’abrasion épithéliale, une imprégnation de 

Riboflavine pendant 10 min, puis une exposition aux UVA pendant 3 min à une fluence de 

30mW/cm2, soit une énergie totale de 5,4 J/cm2. La durée de la procédure est donc réduite à 13 

min au lieu de 60 min. L’A-CXL semble avoir une efficacité et une sécurité similaire au C-

CXL, et a également montré des changements architecturaux du stroma antérieur plus 

prononcés, et des dommages épithéliaux moindres. Cependant, certains protocoles accélérés 

ont montré une ligne de démarcation significativement moins profonde, suggérant une moins 

bonne pénétration de la Riboflavine et une profondeur de traitement réduite. 

 

 

Visualisation en OCT de la ligne de démarcation  
Gauche = 1 mois après C-CXL 
Droite = 1 mois après A-CXL 
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CXL Trans-épithélial (TE-CXL ou Epi-ON) 

La désépithélialisation est à l’origine d’importantes douleurs, de baisse d’acuité visuelle 

transitoire post-opératoires, et beaucoup plus rarement d’infection voire perforation cornéenne. 

Des protocoles de CXL TE, moins invasifs, ont donc tenté de se substituer au protocole 

conventionnel. Ils utilisent des molécules améliorant la perméabilité épithéliale à la Riboflavine 

en « cassant » les jonctions intercellulaires. Le chlorure de Benzalkonium (BAK) et l’EDTA 

sont les 2 molécules utilisées dans ces protocoles (42). Les résultats sont cependant peu 

concluants, montrant un effet biomécanique 5 fois moins important que le C-CXL, et est donc 

considéré comme peu voire inefficace (43). 

 

Protocole en cas d’épaisseur cornéenne < 400 μm 

L’utilisation de Riboflavine hypo-osmolaire permet de créer un œdème cornéen entraînant une 

augmentation de son épaisseur pendant la procédure, évitant les dommages endothéliaux. La 

procédure est identique au protocole conventionnel, avec une mesure pachymétrique 

peropératoire avant l’irradiation afin de s’assurer d’une épaisseur cornéenne > 400 μm. 

Une lentille souple peut également être utilisée afin d’obtenir une épaisseur totale (lentille + 

cornée) > 400 μm. 

 

4.4.1.4 Indications 

 

- KC évolutif 

- KC à haut risque de progression : essentiellement KC à un stade avancé chez un sujet 

jeune (enfant ou adolescent) 

 

Il n’y a pas de limite d’âge pour la réalisation du CXL. Il doit être systématiquement proposé 

en cas d’évolutivité confirmée. La décision de la réalisation du CXL chez l’enfant ou 

l’adolescent en l’absence de progression documentée doit être prise au cas par cas. S’il est 

décidé de ne pas le réaliser, une surveillance particulièrement rapprochée (1 à 3 mois) doit être 

mise en place. 

 

4.4.1.5 Contre-indications 

 

- Grossesse/Allaitement 

- Antécédent d’Herpès cornéen 

- Pachymétrie < 400 μm (risque de lésion endothéliale) 

- Opacité cornéenne centrale 
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- Syndrome sec sévère, Kératite neurotrophique 

 

4.4.1.6 Complications 

 

Ils sont essentiellement liés à la désépithélialisation 

- Douleur post opératoire 

- Retard de cicatrisation épithéliale 

- Infection  

- Infiltrats stériles 

 

Complications liées au traitement chimique 

- Haze cornéen : il est systématique et témoin de l’efficacité du traitement. Il est maximal 

entre 1 et 3 mois et progressivement résolutif en 1 an  

- Cicatrice stromale : Rare, son risque est accru en cas de cornée fine et de kératométrie 

élevée (stade avancé) 

- Nécrose stromale 

- Lésions endothéliales : risque en cas de cornée < 400 µm après désépithélialisation 

 

4.4.1.7 Perspectives 

 

L’enjeu du CXL est d’obtenir un traitement le plus efficace possible avec une procédure la 

moins invasive possible en limitant au maximum les complications post opératoires. 

L’accent est actuellement mis sur des procédures dites Epi-ON où l’épithélium est laissé intact 

pendant le traitement, permettant de réduire les complications post opératoires. 

 

Iontophorèse 

Cette méthode consiste en l’application d’un courant électrique de faible intensité à travers la 

cornée via 2 électrodes, facilitant la pénétration de la Riboflavine à travers l’épithélium cornéen 

intact. Les résultats ont montré un effet biomécanique moindre que le C-CXL mais une certaine 

efficacité dans l’arrêt de la progression (44). D’autres études avec un suivi plus prolongé sont 

nécessaires. 

 

Enrichissement en Oxygène (Oxygen Boost CXL)  

La consommation d’oxygène du stroma lors de l’exposition aux UVA est également un facteur 

limitant l’efficacité du CXL. L’enrichissement en O2 du stroma, via un masque oculaire, permet 

d’améliorer l’efficacité du traitement en augmentant la disponibilité de l’O2 pour la formation 
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des ROS responsables de la formation de liaisons covalentes. Cette procédure vise donc à 

potentialiser la réaction chimique au sein du stroma pour augmenter l’efficacité du traitement 

sans abrasion épithéliale (45). Elle est actuellement en cours d’évaluation. 

 

 

4.5 Réhabilitation visuelle 

 

Elle a pour but de donner au patient un confort et une acuité visuelle satisfaisante au quotidien. 

L’objectif n’est pas toujours d’obtenir à tout prix 10/10ème et doit prendre en compte l’âge, les 

besoins et exigences visuels professionnels, de loisir, et de la vie quotidienne, ceux-ci pouvant 

évoluer au cours de la vie. 

La dégradation visuelle dépend de facteurs intrinsèques au KC : 

- Sévérité  

- Localisation (KC central ou périphérique) 

- Forme du cône (étroit type nipple cone, ou étendu) 

- Bilatéralité 

Et liés au patient :  

- Jeu pupillaire  

- Accommodation  

- Pathologie oculaire associée  

- Exigences visuelles 

 

Tableau récapitulatif des différents protocoles de CXL 
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4.5.1 Correction optique classique (verres correcteurs) 

 

Elle doit être systématiquement proposée mais ne sera satisfaisante que dans les stades peu 

évolués de KC. Elle ne peut corriger que les aberrations optiques d’ordre inférieur (défocus, 

astigmatisme régulier) mais sera inefficace sur les aberrations d’ordre supérieur engendrées par 

le KC (coma, astigmatisme irrégulier, trefoil). 

 

4.5.2 Contactologie 

 

Elle demeure la première ligne de réhabilitation visuelle du KC. L’adaptation peut s’envisager 

à tous les stades de la maladie, avant ou après traitement chirurgical. Elle doit être réalisée par 

un ophtalmologiste spécialisé en contactologie. Le patient doit être informé de la nécessité de 

plusieurs consultations d’adaptation avant d’obtenir le résultat visuel escompté, de la nécessité 

de consultations de suivi et du risque de complications. 

 

4.5.2.1 Lentilles souples 

 

Les lentilles souples « classiques » ont plutôt un intérêt dans les cas où l’acuité visuelle avec 

lunettes est à 10/10, leur indication est donc plus à visée « esthétique » afin d’éviter le port de 

lunettes. 

Les lentilles toriques seront utilisées pour corriger la part d’astigmatisme régulier toujours 

présente dans le KC. Elles peuvent suffire à obtenir une bonne qualité de vision, lorsque le cône 

est situé proche de l’axe visuel et que l’apex n’est pas trop bombé. 

 En dernière intention (car elles sont très peu perméables à l’oxygène), il est possible de 

proposer des lentilles souples spécialement conçues pour le KC. Ce sont des lentilles ayant une 

zone optique de petite taille, une épaisseur centrale plus importante et une surface interne 

asphérique : 

HydroKone (Medlens Innovations), Soft K (Advanced Vision Technologies), Solus Soft K 

(Strategic Lens Innovations), SpecialEyes 59/54 Toric (SpecialEyes), Ocu‑Flex Toric 

(Ocu‑Ease), Kerasoft lenses (UltraVision, UK) (46).  

4.5.2.2 Lentilles Rigides Perméables au Gaz (LRPG) cornéennes 

 

Ce sont les lentilles de premier choix dans la réhabilitation visuelle du KC (47).  
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Elles permettent d’obtenir une surface antérieure « parfaite » réduisant les aberrations, grâce au 

réservoir lacrymal formé entre la face interne de la lentille et la surface cornéenne antérieure, 

masquant et compensant les irrégularités de la face antérieure de la cornée. Leur adaptation 

nécessite une bonne congruence lentille/cornée et un bon renouvellement du réservoir lacrymal 

afin d’obtenir un bon confort de port et de limiter les complications. Ce sont des lentilles de 

petit diamètre (7 à 12 mm), dites « cornéennes » car leur bord repose sur la cornée, en dedans 

du limbe. 

 

 

4.5.2.3 Géométrie de la lentille 

 

Afin d’obtenir une bonne stabilité, un bon confort de port, un bon résultat visuel et éviter les 

complications mécaniques, la géométrie de la lentille doit être adaptée à l’irrégularité cornéenne 

induite par le KC, à savoir son caractère hyperprolate (bombement central ou paracentral 

marqué et aplatissement périphérique rapide). L’objectif est donc d’obtenir une lentille avec un 

rayon de courbure postérieur de la zone optique (BOZR, Back Optic Zone Radius) très cambré, 

entouré par un aplatissement périphérique marqué. Pour ce faire, les lentilles possèdent une 

géométrie « multi-courbes » où différents rayons de courbure sphériques sont associés pour 

obtenir le profil géométrique adapté (48).  

 

4.5.2.3.1 Principes d’adaptation (49) 

 

L’adaptation nécessite l’utilisation de lentilles d’essai produites sur-mesure, aboutissant à la 

prescription de la lentille définitive au terme de plusieurs consultations (nécessité de plusieurs 

essais). Lors de la première consultation, le contactologue dispose de plusieurs lentilles d’essai 

avec des paramètres géométriques variables afin de se rapprocher de la lentille idéale pour le 

patient. Le but est d’obtenir une bonne qualité de vision, un bon confort de port, et de limiter 

les complications. Pour cela, la lentille doit être suffisamment stable sur la cornée irrégulière, 

il ne doit pas exister d’appui trop important sur le sommet du cône ou en périphérie, et le 

renouvellement du réservoir lacrymal doit se faire correctement. 

Les paramètres utilisés pour le choix de la première lentille sont : 

- Le diamètre de la lentille (D) 

- Le rayon de courbure postérieur (R0) 

- Le dégagement périphérique (EL) 

- La puissance dioptrique (P) 
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 Après 30 min de port, une évaluation statique et dynamique est effectuée. L’évaluation statique 

se fait par un examen en lumière bleue avec un filtre jaune après instillation de fluorescéine. 

 

Critères de bonne adaptation dynamique : 

- Lentille centrée sur la cornée après le clignement 

- Stabilité dans les différents mouvements oculaires  

- Mouvement de la lentille inférieur ou égal à 1 mm lors du clignement 

- Absence de croisement du limbe par le bord de la lentille  

 

Critères de bonne adaptation statique : principe du « Three point touch » ou « divided 

support »  

Les zones d’appui de la lentille sur la cornée apparaissent sombres car une faible quantité ou 

une absence de fluorescéine est présente entre la lentille et la cornée. Inversement, les zones 

apparaissant vertes correspondent à un espace plus important entre la lentille et la cornée où la 

fluorescéine s’accumule.  

Les appuis doivent être répartis entre l’apex du cône et la moyenne périphérie de la cornée. On 

visualise 4 zones, du centre vers la périphérie : 

- Une zone sombre centrale ou paracentrale correspondant au sommet du cône (A) 

- Une zone de clairance intermédiaire autour de l’apex du cône (B) 

- Une zone annulaire de contact en moyenne périphérie (C) 

- Une zone de clairance périphérique au bord de la lentille (D) 

 

 

 Adaptation statique satisfaisante d’après le principe du « three point touch » 

A 

B 

C 

D 
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Clairance périphérique : « edge lift » 

Elle correspond à la zone de clairance périphérique de la lentille, permettant le renouvellement 

du réservoir lacrymal. Son épaisseur idéale est située entre 0.5 et 0.7 mm. Elle peut être modulée 

en modifiant le paramètre « edge lift (EL) » de la lentille en positif pour « ouvrir » le bord en 

cas de clairance trop fine, ou en négatif pour « fermer » le bord en cas de clairance trop large. 

 

 

 

 

 

 

Excès de clairance apicale et appui périphérique marqué 
Risque de manque de renouvellement lacrymal et de 

mobilité trop faible 
Formation de bulle d’air lors du clignement 

Une lentille plus plate doit être essayée (R0 plus grand) 
 
 

Appui central très large et marqué 
Clairance périphérique trop importante 
Risque de kératite au sommet du cône 

Une lentille plus cambrée doit être essayée (R0 plus petit) 
 
 

Exemple de différentes valeurs d’EL pour les lentilles Rose K2 
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Détermination de la puissance 

Une fois l’évaluation des différents paramètres réalisée, une réfraction subjective avec la lentille 

d’essai la mieux adaptée est réalisée afin de déterminer la puissance nécessaire. 

 

Prescription de la lentille 

A l’issue de ces différentes étapes, une lentille d’essai est prescrite, précisant : 

- La marque et le modèle de la lentille 

- Le rayon de courbure postérieur 

- Le diamètre 

- La puissance 

- Le dégagement au bord (EL) 

Après explication de la manipulation et de l’entretien, le patient pourra ainsi utiliser la lentille 

dans sa vie quotidienne, pendant une période d’au moins un mois, avant une nouvelle 

consultation. Au terme de la période d’essai, le patient est revu en consultation de contactologie. 

Sont alors évalués le confort visuel et le confort de port du patient, ainsi que les éventuelles 

difficultés rencontrées lors d’un interrogatoire. L’acuité visuelle avec les lentilles est mesurée 

en faisant une sur réfraction si besoin. Le contactologue examine les yeux du patient avec et 

sans lentille. Si le patient est satisfait et que l’examen des yeux est correct, la lentille est prescrite 

définitivement, sinon une nouvelle lentille d’essai est prescrite.  

 

4.5.2.3.2 Complications 

 

Elles sont majoritairement d’ordre mécanique, liées au port de la lentille et favorisées par une 

mauvaise adaptation.  

- Inconfort de port/intolérance au bout de quelques heures nécessitant leur retrait 

- Fluctuations visuelles 

- Kératite (notamment le syndrome 3h/9h) / ulcère / taie cornéenne secondaire 

- Hyperhémie conjonctivale 

- Néovascularisation cornéenne périphérique 

- Kératite microbienne 

Les complications hypoxiques sont très rares avec les LRPG grâce à l’excellente perméabilité 

à l’oxygène des matériaux actuels.  
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4.5.2.3.3 Suivi 

 

Une fois la lentille définitive prescrite, une réévaluation régulière de l’adaptation doit être 

réalisée afin de s’assurer de l’absence de complications. De plus, la nécessité d’une 

modification peut être un signe de progression du KC. Le rythme de suivi est compris entre 6 

mois et 1 an. 

 

Les LRPG cornéennes sont proposées en première intention aux patients avec un KC et une 

plainte visuelle en lunettes. En raison de leur zone optique et leur diamètre de petite taille, elles 

sont particulièrement adaptées aux KC peu larges (ex : Nipple cone) et situés en zone centrale 

ou paracentrale. L’échec d’adaptation peut donc survenir pour 2 raisons principales : 

- Liée au profil du KC : périphérique, zone d’ectasie très large, unilatéral 

- Intolérance lors du port malgré une bonne adaptation 

D’autres types de lentilles sont disponibles en cas d’échec des LRPG cornéennes. 

 

4.5.2.4 LRPG cornéo-sclérales (50) 

 

Ce sont des LRPG  de plus grand diamètre (12.1 à 15 mm) que les LRPG cornéennes. Elles 

passent en pont au-dessus de la cornée pour se poser au niveau du limbe et de la sclère. Leurs 

avantages par rapport aux LRPG cornéennes sont inhérents à leur plus grand diamètre et zone 

optique : 

- Meilleur confort de port/tolérance 

- Meilleures performances visuelles 

- Meilleure stabilité     

Leur inconvénient est un risque accru d’hypoxie cornéenne.                                                                                                     

 

 

 
Lentille cornéo-sclérale 
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4.5.2.5 Lentilles sclérales (51) 

 

De plus grand diamètre, el peuvent être mini-sclérales (15.1 à 18 mm) ou sclérales (> 18 mm). 

Elles passent en pont au-dessus de la cornée et du limbe et viennent se poser sur la sclère. Leurs 

avantages sont une meilleure stabilité, un meilleur confort de port/tolérance et de meilleures 

performances visuelles (zone optique large). Leur inconvénient est un risque accru d’hypoxie 

cornéenne. Elles sont indiquées en cas d’échec des LRPG cornéennes et des lentilles hybrides. 

Leur place tend à devenir de plus en plus importante.  

 

4.5.2.5.1 Principes d’adaptation 

 

L’objectif est de trouver une lentille sclérale qui passe en pont au-dessus de la cornée et du 

limbe et qui vienne se poser sur la sclère de façon tangentielle. 

 

Clairance cornéenne : 

L’évaluation se fait grâce à l’image directe biomicroscopique de la répartition de la fluorescéine 

dans l’espace entre la face postérieure de la lentille et la cornée. Cette clairance peut se mesurer 

sur un OCT de segment antérieur qui ne remplace pas l’examen biomicroscopique.  Une 

clairance trop faible est à risque de contact avec la cornée et donc de kératite, alors qu’une 

clairance trop élevée entraîne une hypoxie par diminution de la transmissibilité en oxygène. 

La clairance optimale est généralement située entre 200 et 400 μm au niveau du point cornéen 

le plus élevé (l’apex du KC) et entre 50 à 100 μm au limbe après au moins 1h de port. 

 

  

Lentille mini-sclérale 
Clairance complète sans appui cornéen ni limbique 
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Appui périphérique : 

Il est évalué par le blanchiment des vaisseaux conjonctivaux sous le bord de la lentille. Un appui 

trop important entraîne un écrasement des vaisseaux et donc un effet de blanchiment, alors 

qu’un appui trop faible entraînera une ouverture du bord de la lentille avec passage de bulles 

d’air. 

Coupe OCT de segment antérieur 
A : Lentille sclérale sur un KC à un stade 

avancé. Clairance suffisante 
B : Clairance insuffisante avec une zone de 

contact au sommet du cône 

Estimation de la valeur de la clairance par l’épaisseur du ménisque de fluorescéine par rapport à 

l’épaisseur cornéenne et de la lentille 
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4.5.2.5.2 Manipulation 

 

Elle est un peu plus complexe que pour les LRPG cornéennes. Leur pose et leur retrait se font 

à l’aide de ventouse.  

 

Pose de la lentille : 

- Remplissage de toute la lentille sclérale avec du sérum physiologique en unidose 

- Pose à l’aide d’une ventouse de pose en position verticale (tête penchée vers le sol) en 

tendant bien ses paupières ouvertes 

- Vérification de l’absence de bulle d’air  

 

Critères d’évaluation de l’adaptation 
Haut : Clairance centrale 

Milieu : Clairance limbique 
Bas : Appui périphérique 

Lentilles sclérales ICD (LCS) 
Paramètres modifiables 
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Retrait de la lentille : 

- Instiller des gouttes de sérum physiologique dans les yeux  

- Soulever le bord de la lentille à l’aide d’une ventouse de retrait 

 

 

 

4.5.2.6 Lentilles hybrides (52) 

 

Elles sont constituées d’une partie centrale rigide, entourée d’une jupe souple. 

La partie souple périphérique permet d’améliorer le confort de port et la stabilité. 

Elles sont une alternative aux LRPG en cas d’intolérance ou échec d’adaptation. Elles peuvent 

être utilisées en seconde intention après échec des LRPG cornéenne et avant les lentilles 

sclérales. 

 

Lentille sclérale posée sur sa ventouse de pose 
Remplie de sérum physiologique et fluorescéine 

Retrait de la lentille sclérale à l’aide de la 

ventouse de retrait 
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4.5.2.7 Piggy-Back 

 

Dans ce système, une lentille rigide repose sur une lentille souple de plus grand diamètre. 

Ses indications sont les mêmes que les lentilles hybrides. 

 

 

4.5.2.8 Facteurs prédictifs de succès d’adaptation (vision et tolérance)  

 

- Âge jeune (< 60 ans) 

- Adaptation bilatérale 

- Bénéfice visuel important : différence importante entre l’AV avec lunettes et avec LR 

- Motivation, adhésion, coopération et compréhension du patient 

 

4.5.2.9 Contre-indications 

 

- Infection cornéenne active 

- Trouble de la trophicité épithéliale : kératite importante/ulcère/syndrome sec sévère 

dans ce cas, il est parfois possible d’adapter une lentille sclérale en première intention  

- Présence d’une bulle de filtration pour les lentilles sclérales et mini-sclérales qui 

viendraient appuyer sur la bulle 

- Absence de respect des consignes de port et d’entretien des lentilles 

Exemple de lentilles hybrides : A : Configuration schématique 
B,C,D : 3 différents modèles 

Piggy-back sur un KC avancé avec 

cicatrice cornéenne 



43               PNDS Kératocône – Centre de Référence National Kératocône  -  Janvier 2022 
 

4.5.3 Anneaux Intra-Cornéens (AIC) 

 

Ils représentent une option chirurgicale peu invasive pour l’amélioration visuelle des patients 

(53). Ils ont pour but de modifier la géométrie cornéenne afin d’améliorer ses propriétés 

réfractives altérées par le KC. Cette technique a montré à travers les études son efficacité dans 

l’amélioration des valeurs kératométriques, de l’équivalent sphérique, du cylindre, et de l’acuité 

visuelle sans et avec correction. Le taux de succès des AIC est élevé, dépendant d’une sélection 

rigoureuse des patients, du choix du mode d’implantation (nombre d’anneau, taille, profondeur 

et localisation d’implantation), en fonction de nomogrammes, et de l’expérience du chirurgien 

(54). 

 

 

 

 

 

4.5.3.1 Mécanisme d’action 

 

Les AIC sont des sections d’anneaux transparents en PMMA (Polyméthyl méthacrylate), 

insérés dans l’épaisseur cornéenne entre les fibres de collagène, entraînant un aplatissement du 

centre de la cornée. Le degré d’aplatissement est proportionnel à l’épaisseur du segment 

implanté et inversement proportionnel à sa longueur. 

 

4.5.3.2 Procédure chirurgicale  

 

Procédure manuelle (séminale): 

- Marquage du centre de la pupille 

- Création d’une incision à une profondeur de 70 à 80% de l’épaisseur cornéenne 

- Application d’un anneau de succion afin de maintenir la cornée 

Anneaux intra-cornéens 
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- Création des tunnels d’implantation de chaque côté de l’incision à l’aide de dissecteurs 

semi-circulaires 

- Insertion du/des AIC par l’incision à l’intérieur des tunnels 

 

Procédure assistée par laser femtoseconde / fs (la plus pratiquée) : 

- Marquage du centre de la pupille 

- Application d’un anneau de succion 

- Positionnement du cône du laser afin d’aplanir la cornée   

- Création des tunnels à 70-80% de l’épaisseur cornéenne par le laser fs 

- Création d’une incision verticale par le laser fs 

- Insertion manuelle du/des AIC à l’intérieur des tunnels par l’incision 

 

En théorie, la procédure assistée par le laser fs permet une dissection stromale plus précise et 

contrôlée mais en termes de résultats réfractifs et visuels, les études ont montré que les deux 

techniques donnent des résultats similaires (53).   

Le traitement assisté par laser fs permet cependant une procédure plus rapide, plus simple et 

plus confortable pour le patient. 

 

4.5.3.3 Choix du schéma d’implantation 

 

En fonction du profil topographique du KC, le chirurgien devra choisir : 

- Le nombre d’AIC à implanter 

- L’épaisseur du/des AIC 

- La longueur d’arc 

- Le diamètre 

- La position de l’incision 

 

Des nomogrammes ont été élaborés par les laboratoires produisant les AIC afin de guider le 

chirurgien dans le choix du schéma d’implantation. Ils sont donnés à titre indicatif et ne se 

substituent pas à l’expérience du chirurgien.  

Par exemple, les nomogrammes développés par KERARING prennent en compte l’aspect 

topographique du KC et l’erreur réfractive du patient. 

 

Étapes à suivre pour le choix du schéma d’implantation : 

- Réfraction subjective 

- Topographie cornéenne 
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- Pachymétrie : Épaisseur cornéenne minimale à 5.5 et 6.6 mm de zone optique 

- Déterminer le méridien le plus cambré  

- L’épaisseur de l’AIC ne doit pas dépasser 60% de l’épaisseur cornéenne minimale à 6 

mm de zone optique 

 

 

 

 

 Facteurs prédictifs de succès (55)   

 

- MAVAC < 9/10 

- KC stable 

- Alignement des axes réfractifs et kératométriques (<15° de différence) 

- Astigmatisme interne < 3D 

- Épaisseur cornéenne dans la zone du tunnel : > 400 µm (valeur minimale, dépend de 

l’épaisseur de l’AIC choisi) 

- Absence de cicatrice cornéenne 

 

En dépit des facteurs prédictifs et de l’utilisation des nomogrammes, une prédictibilité des 

résultats post opératoires de 100% n’est pas possible, suggérant qu’une analyse plus complexe 

est nécessaire. Ceci est expliqué en grande partie par les altérations biomécaniques du KC, 

rendant moins prévisible la modification architecturale de la cornée par l’implantation des AIC.  

La prédictibilité des résultats post opératoires pourrait être améliorée en prenant en compte les 

aberrations cornéennes d’ordre supérieur (56). 

 

4.5.3.4 Complications (57)  

 

Per opératoires 

- Formation incomplète du tunnel 

Positions possibles d’implantation d’après le nomogramme 
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- Asymétrie de profondeur du tunnel 

- Décentrement de la découpe 

- Perforation cornéenne postérieure (tunnel trop postérieur) 

- Perforation de la couche de Bowman (tunnel trop antérieur) 

 

Post opératoires 

- Ulcérations épithéliales 

- Halos lumineux 

- Photophobie 

- Dépôts lipidiques le long des anneaux  

- Néovascularisation (incision, tunnel) 

- Migration de l’AIC 

- Extrusion de l’AIC 

- Kératite infectieuse 

- Douleur neuropathique persistante  

 

Les complications des AIC restent rares, et l’un des avantages majeurs de cette technique 

chirurgicale est sa réversibilité. L’AIC implanté peut être retiré en cas de complication ou de 

mauvais résultat, et un nouvel anneau peut être remis en place secondairement. 

 

En cas de KC évolutif, le traitement peut être couplé, dans le même temps opératoire, au CXL. 

 

4.5.4 Laser excimer et Kératocône 

Le laser excimer fait partie intégrante de l’arsenal thérapeutique déployé pour la réhabilitation 

visuelle du KC. 

 Le laser excimer peut être réalisé selon deux modalités : 

1) Photokératectomie réfractive (PKR) : concerne les actes de chirurgie réfractive et donc pas 

le KC. 

2) Photokératectomie thérapeutique (PKT) : concerne la chirurgie thérapeutique pour le KC, 

réalisable soit guidé par la réfraction du patient, soit guidé par la topographie cornéenne du 

patient. Le laser n’est possible que pour des cornées dont l’épaisseur dépasse 450 microns au 

point le plus fin et doit être limitée à environ 50 micromètres de photoablation. Actuellement, 
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un CXL est systématiquement associé aux procédures de laser excimer, soit en amont soit le 

jour de la chirurgie, afin de renforcer la cornée par ailleurs régularisée mais amincie. 

4.5.4.1 PKT et KC 

Plusieurs études ont été menées sur des patients atteints de KC ayant bénéficié d’une PKR seule. 

L’étude de Guedj M et al. a montré une diminution de l’erreur sphérocylindrique et de la 

kératométrie moyenne de 3D sans évolution ou accélération du KC à 5 ans (58). Néanmoins, 

une étude réalisée sur des KC grade 1 à 2 selon Krumeich a montré 1,7% d’évolution à 5 ans 

(59). Une autre étude prospective sur la PKR topoguidée sur des KC débutant à modéré a 

montré une amélioration de l’AV sans donnée concernant l’évolution du KC (60). 

4.5.4.2 PKT associée au Corneal Collagen Cross-linking (CXL) 

Des protocoles associant laser excimer et CXL ont été développés : 

1) le protocole de Crête associe une PKT transépithéliale (TE) et un CXL conventionnel (61). 

2) le protocole de Crête amélioré associe une PKT TE complétée d’une PKR conventionnelle 

sur 5.5 mm (50 microns d’ablation maximum) et un CXL conventionnel (62). 

3) le protocole d’Athènes associe une PKT TE complétée par une PKR topoguidée et un CXL 

accéléré (63). 

4) le protocole d’Athènes amélioré utilise un CXL accéléré topoguidé (64). 

Tous ces protocoles permettent une amélioration de l’AV, une diminution de l’équivalent 

sphérique et de la kératométrie maximale (Kmax). 

4.5.4.3 Triple procédure : Anneaux intra-cornéens, laser excimer et CXL 

Le laser excimer peut également s’associer à l’implantation d’AIC selon plusieurs modes : 

1) le mode séquentiel : pose d’AIC puis CXL (1 à 6 mois après) puis PKR sphéro-cylindrique 

ou topoguidée (6 mois après) (65). 

2) le mode séquentiel accéléré : pose d’AIC puis PKR + CXL (1 à 12 mois après). La PKR peut 

être sphéro-cylindrique, aberroguidée ou topoguidée (66). 

3) le mode concomitant : pose d’AIC + PKT TE + CXL dans le même temps opératoire (67). 
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Ces études ont montré une diminution de l’équivalent sphérique de 3D, une diminution de la 

kératométrie moyenne de 5D, une diminution des aberrations optiques (coma) et une 

amélioration de l’acuité visuelle, corrigée ou non.  

4.5.4.4 Complications du laser excimer 

1) Le voile de fibrose superficiel cornéen (haze). La MMC 0,02% doit toujours être utilisée en 

cas de laser excimer car elle diminue le risque haze. 

2) L’extrusion d’AIC. Il est recommandé de réaliser un OCT après la pose d’AIC pour mesurer 

la profondeur réelle de l’AIC et la photoablation doit être limitée en regard de l’anneau. 

3) La kératite infectieuse 

La désépithélialisation peut être mécanique, à l’aide d’alcool dilué ou TE au laser excimer. 

Le suivi est toujours de vigueur car une évolution du KC est toujours possible. 

 

4.5.5 Implantation phaque 

 

L’implantation phaque est intéressante dans le KC en cas de myopie forte prédominante avec 

peu d’astigmatisme irrégulier. Les anisométropies fortes sont également une bonne indication, 

à condition que l’acuité corrigée soit améliorable en lunettes et que la maladie soit stabilisée. 

Elle permet une correction stable et efficace de l’amétropie, une préservation de 

l’accommodation, un centrage stable et une réversibilité en cas d’échec. L’association avec les 

autres procédures utilisées pour réduire l’asymétrie cornéenne et stabiliser la maladie est 

possible. 

 

Les critères recommandés, à titre indicatif, pour l’implantation sont les suivants : 

- KC stable 

- Profondeur de chambre antérieure > 2,8 mm 

- Meilleure acuité visuelle corrigée > 4/10 

- Équivalent sphérique > -2.75 

- Absence d’astigmatisme irrégulier cliniquement significatif (différence d’au moins 1 

ligne d’acuité visuelle entre la correction en lunettes et en lentilles rigides)  

 

Les complications comprennent : 

- Perte cellulaire endothéliale 
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- Cataracte 

- Hypertonie oculaire 

- Ovalisation de la pupille 

- Rotation/décentrement de l’implant 

- Phénomènes photiques 

- Décollement de rétine 

 

Il est préférable d’utiliser des implants de type ICL (Implantable Collamer Lens, STAAR 

Surgical, United States), permettant de réaliser des micro-incisions (1.8 à 2 mm) et une 

implantation en chambre postérieure, derrière l’iris. 

 

4.5.6 Chirurgie de la cataracte 

 

Calcul de l’implant 

La chirurgie de la cataracte dans le KC pose le problème de la précision du calcul de l’implant. 

Les facteurs d’imprécision de calcul dans le KC sont les suivants : 

- Longueur axiale plus importante 

- Profondeur de la chambre antérieure plus importante 

- Valeurs kératométriques non régulières sur la surface cornéenne 

- Imprécision de mesure kératométrique 

- Imprécision de mesure de la longueur axiale en fonction de la position du cône 

 

Typiquement, la biométrie optique a tendance à surestimer la kératométrie et sous-estimer la 

puissance dioptrique de l’implant, entraînant une erreur hypermétropique post opératoire. Cette 

erreur est d’autant plus importante que les valeurs kératométriques sont hautes (stade plus 

avancé du KC).  Des valeurs supérieures à 55 D sont particulièrement à risque d’erreur. Dans 

ce cas, l’utilisation d’une valeur kératométrique standard plutôt que la valeur mesurée semble 

plus prédictible. Concernant la formule de calcul, la SRK/T semble être la plus précise.  

Enfin, il a été montré qu’un traitement par AIC préalable permettait une meilleure précision des 

mesures et donc une meilleure prédictibilité du résultat post-opératoire. 

Incision 

Sur une cornée kératocônique, la création d’une incision peut se révéler compliquée, en raison 

du risque d’induction d'astigmatisme et de déstabilisation de la cornée. De plus, il est p lus 

difficile d’obtenir une incision auto-étanche, et la cicatrisation peut être moins bonne. Une 

incision temporale standard en cornée claire peut donc être réalisée, mais afin de limiter le 
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risque de complications liées à l’incision, il est préférable de la réaliser le plus proche du limbe 

possible, de la suturer plus facilement, et de privilégier une micro-incision. 

 

Choix de l’implant 

L’implantation torique dans le KC a montré de bons résultats réfractifs et visuels post-

opératoires. Comme mentionné précédemment, le calcul reste imprécis surtout dans les formes 

sévères. De plus, il existe un plus grand risque de rotation de l’implant en raison de la taille du 

sac capsulaire plus importante dans le KC (longueur axiale, myopie, et WTW plus importants). 

L’utilisation d’un anneau de tension capsulaire peut s’avérer utile. 

 

Il est donc suggéré de réaliser une implantation torique dans les cas suivants : 

- KC stable 

- Formes légères voire modérées de KC 

- Absence de perspective de Kératoplastie ou adaptation en LR  

 

 

Biométrie Implantation torique 

AIC 

préopératoire K utilisé 
Réfraction 

cible 

Présence de 

risque de KP ou 

LRPG/VSCL 

Absence de 

risque de KP ou 

LRPG/VSCL 

KC léger 

à modéré 

(K < 55 D) 

Mesuré Myopie légère NON OUI 

OUI si indiqué 
KC 

sévère  

(K > 55 D) 

Standard Myopie légère NON 

 

 

 

4.5.7 Kératoplasties (KP) 

 

La greffe de cornée constitue le traitement de dernière ligne du KC (68). Il s’agit de la procédure 

la plus invasive, avec un risque important de complications. La réhabilitation visuelle post-

opératoire est longue, et nécessite un suivi rapproché et prolongé. Elle doit être réservée aux 

KC à un stade très avancé, avec 2 indications principales (69-70) : 

Calcul et choix du type d’implant en fonction du contexte et de la sévérité du KC 
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- Cicatrice stromale dense ne permettant pas une acuité visuelle satisfaisante, ou non 

accessible aux traitements peu invasifs (LR, AIC, laser, implants) 

- Amincissement cornéen majeur avec risque important d’hydrops (dans ce cas la vision 

est également très limitée et les AIC ou la photokératectomie ne sont pas réalisables)  

 

Les 2 modalités de KP sont la Kératoplastie Transfixiante et la Kératoplastie Lamellaire 

Antérieure Profonde. 

 

4.5.7.1 Procédures chirurgicales 

 

Kératoplastie transfixiante (KT) 

Il s’agit de la technique la plus utilisée actuellement (71-72). La procédure chirurgicale 

classique est la suivante : 

- Marquage du centre de la cornée (apex) ou de la pupille 

- Marquage des 8 positions radiaires à partir du centre 

- Trépanation transfixiante de la cornée « donneur » par voie postérieure à un diamètre 

prédéfini (+/- 8 mm) 

- Trépanation de la cornée « receveur » par voie antérieure à l’aide d’un trépan ventousé  

- Positionnement et suture de la cornée « donneur » à l’anneau « receveur » (points 

séparés, surjet ou les deux) 

- Optimisation de la tension des sutures afin de réduire l’astigmatisme  

 

Kératoplastie Lamellaire Antérieure Profonde (KLAP) : Technique de la Big-Bubble (73) 

- Marquage du centre de la cornée (apex) ou de la pupille 

- Marquage des 8 positions radiaires à partir du centre 

- Trépanation partielle de la cornée « receveur » par voie antérieure (à 80% de sa 

profondeur) 

- Insertion d’une aiguille fine (27-30 gauges) reliée à une seringue dans le stroma 

jusqu’au centre 

- Injection d’air dans le stroma pour obtenir une big-bubble jusqu’aux limites de la 

trépanation qui peut être de différents types : 

o Big-Bubble de « type 1 » = Dissection entre le stroma postérieur et la couche de 

Dua (membrane située en avant de la membrane de Descemet) 

o Big-Bubble de « type 2 » = Dissection entre la couche de Dua et la membrane 

de Descemet 

o Forme mixte avec combinaison de type 1 et type 2 
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- Injection de produit viscoélastique dans la big-bubble 

- Découpe et ablation du stroma séparé de la Dua-Descemet grâce à la big-bubble 

- Trépanation transfixiante de la cornée « donneur » par voie postérieure 

- Ablation de l’endothélium du greffon 

- Suture du greffon à l’anneau receveur sur le lit descemétique (points séparés, surjet) 

- Ajustement de la tension des sutures pour minimiser l’astigmatisme  
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4.5.7.2 Complications 

 

- Communes aux KP 

o Retard de cicatrisation épithéliale et ulcère persistant 

o Rejet de greffe 

o Hypertonie oculaire 

o Cataracte 

o Infection post opératoire 

o Déjantement des berges du greffon 

- Spécifiques  

o KT 

▪ Rejet endothélial 

▪ Dysfonction endothéliale primaire du greffon 

▪ Hémorragie expulsive 

▪ Épuisement de l’endothélium 

o KLAP 

▪ Décollement précoce de l’endothélium 

▪ Opacification secondaire au niveau de l’interface 
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4.5.7.3 Suivi post-opératoire 

 

Quelle que soit la technique choisie, un suivi post opératoire rapproché et prolongé est 

nécessaire. Le traitement postopératoire comporte : 

- Un traitement anti-rejet : Corticostéroïdes locaux à dose décroissante pendant une 

durée minimale d’un an 

- Un traitement cicatrisant : Larmes lubrifiantes, pommades cicatrisantes 

- Un traitement antibiotique : collyre antibiotique large spectre  

- Si nécessaire : un traitement hypotonisant 

Il n’y a pas de protocole unique recommandé pour le traitement post opératoire. Il varie en 

fonction des centres et des habitudes des chirurgiens. 

 

 

Le rejet de greffe est la complication la plus redoutée. Le risque est maximal pendant les 

premiers mois post opératoires, et faible au-delà d’un an. Il peut toutefois survenir tout au long 

de la durée de vie du greffon, c’est pourquoi un suivi régulier est nécessaire et le patient doit 

être informé des signes de rejet et de la nécessité de consulter en urgence en cas d’apparition 

de ceux-ci. 

 

Les facteurs de risque de rejet sont les suivants : 

- Antécédent de rejet de greffe 

- Greffe récente 

- Âge jeune 

- Greffon de grand diamètre (> 9 mm) 

Protocole de suivi pendant la 1ère année post-greffe au CHU de Bordeaux 2020 
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- Néovascularisation cornéenne périphérique 

- Antécédent de greffe de cornée homolatérale 

- Greffe de cornée controlatérale récente 

- Chirurgie oculaire 

- Antécédent d'herpès cornéen/ herpès cornéen actif 

- Hypertonie oculaire 

- Suture détendue/cassée 

- Mauvaise observance du traitement anti-rejet 

 

4.5.7.4 KT vs KLAP 

 

La KT a longtemps été le traitement de choix des formes avancées de KC. L’amélioration des 

techniques opératoires a augmenté la popularité de la KLAP. Les études comparant les 2 

techniques ont montré un taux de rejet significativement moins important avec la KLAP, avec 

des résultats réfractifs et visuels comparables. Le principal facteur limitant les résultats visuels 

de la KLAP est la qualité de dissection stromale. Les mauvais résultats visuels semblent être 

attribués à l’épaisseur du stroma résiduel et à un moindre degré à l’irrégularité de l’interface. 

La réalisation de la KLAP est donc plus complexe que la KT et les résultats visuels dépendent 

donc en grande partie de l’expérience du chirurgien.  

 

Plus récemment des procédures assistées par laser fs ont vu le jour, à la fois pour la KT et pour 

la KLAP. Elles permettent une meilleure précision de découpe des cornées « donneur » et 

« receveur », minimisant l’incongruence, améliorant la stabilité de l’incision, et permettant une 

meilleure cicatrisation et un astigmatisme post opératoire réduit.  

 

4.5.7.4.1 Avantages de la KLAP sur la KT 

 

- Taux de rejet plus faible : pas de rejet endothélial 

- Préservation des cellules endothéliales 

- Pas de procédure chirurgicale « à ciel ouvert » 

- Durée de vie du greffon plus longue 

- Traitement corticostéroïde plus court : moins de risque de cataracte et d’hypertonie 

oculaire/glaucome secondaire 
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4.5.7.4.2 Inconvénients de la KLAP sur la KT 

 

- Technique chirurgicale plus complexe 

- Difficilement réalisable en cas de cicatrice stromale ou néovascularisation 

- Non réalisable en cas d’antécédent d’hydrops 

 

4.5.8 Perspectives 

 

4.5.8.1 Greffe de couche de Bowman 

 

Cette technique chirurgicale récente consiste en l’insertion d’une couche de Bowman isolée 

issue d’une cornée « donneur » à l’intérieur d’une poche créée dans l’épaisseur du stroma du 

patient. Le greffon est préparé en disséquant une lamelle de stroma antérieur d’un diamètre de 

9 à 11mm, colorée par du bleu tryptan puis insérée dans la poche stromale à travers des tunnels 

scléraux. Son effet est d’améliorer la stabilité cornéenne et d’éviter une perforation en cas de 

cornée très fine. Elle est indiquée aux stades avancés de la maladie, afin de retarder une greffe 

de cornée et permettre ainsi une adaptation en lentilles rigides. Les études préliminaires ont 

montré une amélioration des valeurs kératométriques, de l’épaisseur cornéenne, des aberrations 

cornéennes et de la meilleure acuité visuelle corrigée, avec une stabilité dans le temps. Le risque 

de rejet est faible et l’utilisation des corticostéroïdes est réduite par rapport aux techniques de 

greffes classiques (KLAP/KT). La principale complication est la perforation descemétique 

peropératoire, obligeant la réalisation d’une KT. 

 

4.6 Association de patients  

 

L’ancienne association de patients atteints de Kératocône (association Kératocône), n’étant plus 

en activité, une nouvelle association : «  Association Française du Kératocône » a été créée en 

Décembre 2021 et se développera dès 2022.  

En effet, les patients sont très demandeurs. Le recours à l’association de patients sera donc 

systématiquement proposé, le choix devant en rester au patient. L’association pourra participer 

activement et également à l’éducation thérapeutique en informant, orientant, aidant, soutenant 

le patient et ses proches.  
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5 Suivi clinique et paraclinique 

5.1 Objectifs 

Le principal objectif du suivi du kératocône est de prévenir et diagnostiquer son évolution afin 

de mettre en place les thérapeutiques adaptées et ce, afin d’éviter la survenue d’un handicap 

visuel. 

Secondairement, il permettra de proposer au patient si nécessaire des solutions de réhabilitation 

visuelle selon une séquence adaptée. 

5.2 Professionnels impliqués 

Le suivi du kératocône relève d’une prise en charge spécialisée par un ophtalmologue. Il est 

recommandé pour le suivi paraclinique que les examens (en particulier les topographies 

cornéennes) soient réalisés sur le même appareil afin de garantir la reproductibilité et la 

comparabilité des mesures. Ainsi, il faudra encourager le patient à entreprendre un suivi régulier 

avec son ophtalmologue référent en limitant le nomadisme médical.  

Les cas les plus complexes pourront être adressés en centre tertiaire. 

5.3 Modalités 

A tous les stades de la maladie, le suivi régulier des patients est primordial. Il permet de : 

- Dépister une progression 

- Évaluer la fonction visuelle 

- Dépister les complications post-opératoires 

- Proposer une prise en charge adaptée 

Chaque consultation de suivi doit comporter au minimum : 

- Un interrogatoire : évaluer la qualité de vie, rechercher des facteurs de risque de 

progression, la persistance de comportement de frottements oculaires 

- Une évaluation visuelle : meilleure acuité visuelle corrigée 

- Un examen ophtalmologique complet à la LAF : recherche de signes d’allergie oculaire, 

sécheresse, complications post-opératoires ou dû au port de lentilles 
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- Une topographie cornéenne : évaluer le stade du KC et son évolutivité en la comparant 

aux examens antérieurs 

A l’issue de chaque consultation de suivi, le praticien doit pouvoir répondre aux questions 

suivantes : 

- Le patient présente-t-il des facteurs de risque de progression ? 

- Le patient a-t-il une acuité visuelle satisfaisante ? 

- Le KC est-il évolutif ? 

- Quelle est la sévérité du KC ? 

- Le patient présente-t-il un risque d’hydrops à court terme ? 

En fonction de la réponse à ces questions, une prise en charge spécifique et personnalisée 

pourra être proposée. 

 

Chez un patient naïf de toute chirurgie, le rythme de surveillance dépendra de la présence de 

facteurs de risque de progression, essentiellement de son âge. Il n’y a pas de recommandations 

claires du délai entre 2 consultations de suivi en fonction de l’âge.



59               PNDS Kératocône – Centre de Référence National Kératocône  -  Janvier 2022 
 

 

 KC léger KC modéré KC sévère 

< 15 ans 

1ère 

consultation après 

le diagnostic 

1 à 3 mois ou CXL 

d’emblée 

1 à 3 mois ou CXL 

d’emblée 

CXL d’emblée si 

non contre-indiqué ou 

surveillance à 1 mois 

Suivi si KC 

stable 
3 à 6 mois 3 mois 3 mois 

15 à 20 

ans 

1ère 

consultation après 

le diagnostic 

3 mois ou CXL 

d’emblée 

3 mois ou CXL 

d’emblée 

CXL d’emblée si 

non contre-indiqué ou 

surveillance à 1 mois 

Suivi si KC 

stable 
6 mois 3 à 6 mois 3 mois 

20 à 30 

ans 

1ère 

consultation après 

le diagnostic 

3 à 6 mois 3 à 6 mois 3 mois 

Suivi si KC 

stable 
6 mois 6 mois 3 à 6 mois 

30 à 40 

ans 

1ère 

consultation après 

le diagnostic 

6 mois 6 mois 3 à 6 mois 

Suivi si KC 

stable 
6 mois 6 mois 6 mois 

> 40 ans 

1ère 

consultation après 

le diagnostic 

6 mois 6 mois 6 mois 

Suivi si KC 

stable 
1 an 1 an  6 mois à 1 an 

  

Proposition de rythme de suivi pour le dépistage de la progression du KC en fonction de l’âge 

Les tranches d’âge sont arbitraires et données à titre indicatif 

Le rythme sera à moduler au cas par cas en fonction du profil du patient
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Suivi après CXL 

Le risque de progression, même s’il est diminué, reste présent après la réalisation du CXL. Un 

suivi rapproché la première année est nécessaire pour évaluer le résultat post-opératoire, vérifier 

l’absence de progression, et dépister d’éventuelles complications. Passé ce délai, le rythme de 

surveillance peut rejoindre celui proposé dans le tableau en fonction de l’âge. 

5.4 Organigrammes de prise en charge 

1. Profilage 

Sévérité (Stade) 

Localisation (Central/Périphérique) 

Retentissement fonctionnel 

(Profession/Activités) 

2. Facteurs de risque 

Age 

Familial 

Comportemental 

Maladies 

associées 

Ophtalmologiques 

(Allergie, Syndrome 

sec) 

Générales (T21…) 

3. Éducation 
Arrêt des frottements (Questionnaire) 

Importance du suivi 

4. Évolutivité 
OUI CXL 

NON Surveillance 

5. Équipement optique 

Lunettes 

LSH 

LR 

6. Chirurgie 

AIC 

PKT 

Implant 

KP 

7. Suivi Calendrier de suivi personnalisé 
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5.5 Éducation thérapeutique et modification du mode de vie  

5.5.1 Éducation thérapeutique 

 

L’éducation thérapeutique est primordiale. Le KC est une maladie chronique, potentiellement 

évolutive, nécessitant un suivi régulier. De plus, des facteurs comportementaux modifiables 

influencent l’évolution de la maladie. Le patient doit donc recevoir une information la plus 

complète possible et comprendre les enjeux de la prise en charge et du suivi.  

 

A ce jour, il n’existe pas encore de dispositif d’Education Thérapeutique Patient (ETP), mais il 

est nécessaire de tout mettre en œuvre dans ce sens, de la part des centres de référence du KC 

et en concertation avec les membres de la future association de patients. 

 

Facteurs comportementaux : L’arrêt des microtraumatismes répétés oculaires, s’ils existent, 

doit être fortement encouragé, et rappelé à chaque consultation de suivi. Leur origine doit être 

identifiée et supprimée, ou réduite au maximum. Une prise en charge psychologique voire 

psychiatrique peut parfois être nécessaire. Un questionnaire standardisé est en cours de 

validation, permettant de préciser la nature, l’importance, la périodicité, la causalité etc. des 

frottements (Projet QFK, financé par le CHU de Bordeaux). Il est donné au patient lors de la 

première consultation, et peut être répété au cours du suivi. Il permet parfois une prise de 

conscience par le patient du caractère pathologique de son comportement de frottement 

oculaire. 

 

Importance du suivi : Le patient doit être conscient du caractère chronique de la maladie, de 

l’absence de traitement curatif et du potentiel évolutif. La compréhension des enjeux de la prise 

en charge est essentielle pour obtenir l’adhésion au suivi régulier pour éviter toute perte de vue 

et un risque de dégradation non pris en charge. 

 

 

 

 

 

 

 



62              PNDS Kératocône – Centre de Référence National Kératocône  -  Janvier 2022 
 

Annexe 1. Liste des participants 

 

Ce travail a été dirigé par les Professeurs Pierre Fournié (CRNK, centre coordonnateur de 

Toulouse) et Touboul David, (CRNK, centre constitutif de Bordeaux). 

 

Ont participé à l’élaboration du PNDS : 

 

Rédacteurs 

- Pr Pierre Fournié, PU-PH, Chef de service, Toulouse 

- Pr David Touboul, PU-PH, Chef de service segment antérieur, Bordeaux 
 

Groupe de travail multidisciplinaire 

- Dr Edouard Klein, Toulouse 

- Pr Béatrice Cochener, Brest 

- Christine Tanguy, orthoptiste, Brest 

- Pr Marc Muraine, Rouen, 

- Dr Guillaume Boutillier, Rouen, 

- Pr Carole Burillon, Lyon 

- Dr Lydie Waucquier, Lyon 

- Karen Ponton, orthoptiste, Lyon 

- Pr Chiambaretta, Clermont-Ferrand 

- Pr Vincent Daien, Montpellier 

- Pr Vincent Borderie, Paris 

- Dr Antoine Campagne (MG), Tours 

- Dr Valentine Saunier, Bordeaux 

- Dr Emilie Tournaire-Marques, Bordeaux 

- Dr Rabia Bentata, Bordeaux 

- Dr Pierre Legout, Bordeaux 

- Dr Boris Foucque, Bordeaux 

- Mme Elodie Prévot, orthoptiste, Bordeaux, 

- Mme Susan Rouglan, orthoptiste, Bordeaux, 

- Mme Esperanza Saez-Arcija, orthoptiste, Bordeaux,  

- Mme Sophie Rossignol (nouvelle association patients), Bordeaux 

- Mr Pascal Seguin, (nouvelle association patients), Bordeaux 

- Mr Thomas Patris (nouvelle association patients), Bordeaux 

- Mr Arnaud Alessandrin (nouvelle association patients), Bordeaux 

- Mr Frédéric Brouillet, (nouvelle association patients), Bordeaux 

- Mr Francesco Rotolo, (chargé de mission), BNDMR / Filière SENSGENE 

- Mme Nathalie Thiery (Attachée de Recherche Clinique), Bordeaux 

 

Déclarations d’intérêt 

 

Tous les participants à l’élaboration du PNDS ont rempli une déclaration d’intérêt. Les 
déclarations d’intérêt sont en ligne et consultables sur le site internet du(des) centre(s) de 

référence. 
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Annexe 2. Coordonnées du(des) centre(s) de référence, 

de compétence et de(s) l’association(s) de patients 

 

Centres de référence du kératocône (CRNK) 

https://www.sensgene.com/les-centres-de-reference/crnk-centre-de-reference-national-

du-keratocone 

Centre de référence du kératocône (CRNK) (centre coordonnateur) 

CHU de Toulouse - Pr Pierre FOURNIE  

Hôpital Purpan 

Place du Dr Baylac, Tsa 40031 
31059 Toulouse 

Tel : 05 61 77 20 57  
keratocone@chu-toulouse.fr 

Centre de référence du kératocône (CRNK) (centre constitutif) 

CHU de Bordeaux - Pr David TOUBOUL  

Hôpital Pellegrin 

Place Amélie Raba Léon  
33000 Bordeaux 

Tel : 05 56 79 55 30  
keratocone@chu-bordeaux.fr 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

https://www.sensgene.com/les-centres-de-reference/crnk-centre-de-reference-national-du-keratocone
https://www.sensgene.com/les-centres-de-reference/crnk-centre-de-reference-national-du-keratocone
mailto:keratocone@chu-toulouse.fr
mailto:keratocone@chu-toulouse.fr
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Centres de compétence du kératocône  

CHU de Brest - Pr Béatrice Cochener  

Hôpital Morvan 
5 Avenue Foch - 29609 Brest 

Tel : 02 98 22 38 66 

 

HOPITAUX UNIVERSITAIRES de Strasbourg - Pr Tristan Bourcier  
1, place de l'Hôpital  
BP 426 - 67091 Strasbourg Cedex 

Tél : 03 69 55 02 70 

 

AP-HP - Pr Jean-Louis Bourges 

CHU Paris Centre Site Hôtel-Dieu APHP 
3 avenue Victoria - 75004 Paris 

Tél : 01 42 34 85 89 

 

HOSPICES CIVILS de Lyon - Pr Carole Burillon  
Hôpital Edouard Herriot 
5 Place d’Arsonval - 69437 Lyon 

Tel : 04 78 86 14 00 
 

CHU de Clermont-Ferrand - Pr Frédéric Chiambaretta   

Hôpital Gabriel Montpied 

58 rue Montalembert - 63003 Clermont-Ferrand 

Tel : 04 73 75 14 7 
 

CHU de Besançon - Pr Bernard Delbosc                                         

2 place Saint-Jacques - 25030 Besançon Cedex 
Tél : 03 81 66 94 75 

  

FONDATION OPHTALMOLOGIQUE ROTHSCHILD - Pr Eric Gabison   

Fondation Ophtalmologique Adolphe de Rothschild 

25 rue Manin -  75019 Paris 
Tél : 01 48 03 65 68 

 

AP-HM – Pr Louis Hoffart  

80, rue Brochier - 13354 Marseille Cedex 5 

Tél : 04 91 38 54 68 
 

CHNO DES QUINZE-VINGT Paris - Pr Vincent Borderie  
Centre Hospitalier National d'Ophtalmologie des Quinze-Vingts 

28, rue de Charenton - 75571 Paris 

Tél : 01 40 02 15 11 
 

CHU de Rouen - Pr Marc Muraine  
Hôpital Charles Nicolle 

1, rue de Germont - 76100 Rouen 

Tel : 02 32 88 89 90 
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CHU de Nantes - Dr Isabelle Orignac 
5, allée de l'Ile Gloriette - BP 1005 - 44093 Nantes Cedex 1 

Tél : 02 40 08 34 01 

 

CLINIQUE JULES VERNE - Dr Xavier Zanlonghi  
2 Route de Paris - 44300 Nantes 
Tél : 02 51 83 07 17 

 

CHU de Limoges - Pr Pierre Yves Robert  
2, avenue Martin Luther King  - 87042 Limoges Cedex 

Tél : 05 55 05 62 34 
 

 

PROCHAINEMENT 
 

CHU de MONTPELLIER - Pr Vincent Daien  
Hôpital Gui de Chauliac 

 

CHU d’AMIENS – Pr Alexandre Denoyer 
CHU Robert Debré 

 
 

 

ASSOCIATION DE PATIENTS 
 

Une nouvelle association : «  Association Française du Kératocône » a vu le jour en Décembre 
2021 et se développera dès 2022.  
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Annexe 3. Arbre décisionnel en vue du diagnostic  

 

 

 

Organigramme de prise en charge générale 
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Organigramme de prise en charge du KC non évolutif
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Organigramme de prise en charge du KC évolutif 
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