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Stade Traitement

Stadestet2:
—stades modérés
—sans signes de progression

Photocoagulation laser/cryothérapie
Observation

Stades 3 et 4: stades avancés

Chirurgie vitréorétinienne

7

Stade 5:“stade termina
— ceil douloureux
— ceil non douloureux

Enucléation
Observation

Traitements adjuvants

IVT: Triamcinolone, anti-VEGF

IVT:injection intravitréenne; anti-VEGF: anti-vascular endothelial growth factor.

TABLEAU ll: Alternatives thérapeutiques en fonction du stade de la maladie de Coats [3].

Dans une récente revue de la littérature,
Ghorbanian et al. résument les alterna-
tives thérapeutiques (tableau II) [3].

La photocoagulation laser vise a cau-
tériser les vaisseaux rétiniens patholo-
giques et a traiter les zones responsables
de ’exsudation. Elle est surtout efficace
dans les stades débutants en 1’absence
de décollement de rétine.

La cryothérapie est efficace en cas d’ex-
sudation plus importante ou de décolle-
ment de rétine partiel. Les sessions sont
en général multiples et ne doivent pas
étre extensives sous peine de générer un
accroissement de l’exsudation sous-réti-
nienne. Certains auteurs préconisent un
traitement limité a moins de deux qua-
drants rétiniens par session, celles-ci
étant espacées d'un mois minimum [2].

Les anti-VEGF sont considérés comme
une thérapie adjuvante. Leur justifi-
cation vient du fait qu'une hyperex-
pression intraoculaire de VEGF a été
retrouvée dans la maladie de Coats [4].
Ils favorisent la régression des vaisseaux
anormaux, réduisant alors I’exsudation
rétinienne. Cependant, le bénéfice de
cette thérapie n’est pas retrouvé dans
toutes les séries.
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Macroanévrysme
artériel: que faire?
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n macroanévrysme artériel (fig. 1)

est une ectasie se développant aux
dépens de la paroi des artéres ou arté-
rioles rétiniennes, le plus souvent loca-
lisée sur les artéres de 1™ et 2° division
[1]. Les localisations touchant le nerf
optique et 'artére cilio-rétinienne sont
les plus rares.

Les facteurs de risque sont ’hyperten-
sion artérielle, le sexe féminin, 1’age
et la présence de pathologies systé-
miques (diabete, sarcoidose, périartérite
noueuse, polyarthrite rhumatoide).

L’atteinte est unilatérale dans 75 % des cas.

F1G. 1: Macroanévrysme artériel rétinien de localisation temporale supérieure de l'ceil gauche. A : Cliché
couleur. Une lésion ovalaire rosatre est visible, entourée d'exsudats. Il existe également des exsudats
périfovéolaires associés. B : Cliché anérythre montrant les exsudats et la lésion anévrysmale. C et D :
Angiographie a la fluorescéine. Imprégnation du macroanévrysme et diffusion au temps tardifs périané-
vrysmale. Diffusion du colorant au sein de 'cedéme rétinien. (Cliché du Dr Boissonnot).



Les principales complications sont des
hémorragies sous-rétiniennes, intra-
rétiniennes ou prérétiniennes (80 %),
I’apparition d’exsudats ou d’'un cedéme
intrarétinien (70 %), I’apparition d'une
hémorragie intravitréenne (30 %) ou
d’une occlusion vasculaire (15 %) [2].
L’occlusion spontanée du macroané-
vrysme est possible et fréquemment
observée aprés une complication
hémorragique.

Les diagnostics différentiels a évoquer
devant un macroanévrysme compliqué
d’hémorragies ou de phénomenes exsu-
datifs sont une rétinopathie de Valsalva,
une vasculopathie polypoidale idiopa-
thique, une néovascularisation choroi-
dienne et un mélanome de la choroide.
Les autres pathologies vasculaires pou-
vant étre évoquées sont une rétinopa-
thie diabétique, des télangiectasies réti-
niennes idiopathiques, une maladie de
Coats et un hémangioblastome rétinien
dans le cadre d’une maladie de Hippel-
Lindau. L'angiographie & la fluorescéine
voire I’angiographie au vert d’indocya-
nine permettent parfois de redresser
le diagnostic en cas de complications
hémorragiques.

La prise en charge thérapeutique dépend
delalocalisation de ’hémorragie et de la
localisation du macroanévrysme.

>>> En cas d’hémorragie prérétinienne,
une simple surveillance pourra étre propo-
sée. Une vitrectomie sera réalisable en cas
d’hémorragie intravitréenne persistante.

>>> L'ouverture de la hyaloide pos-
térieure au laser YAG en regard de la
collection hématique, en cas d’hémor-
ragie rétrohyaloidienne de localisation
maculaire de grande taille (plus de 3
diametres papillaires), a déja été décrite,
mais peut exposer a des complications
rétiniennes.

>>> En cas d’hémorragie sous-réti-
nienne, une prise en charge plus rapide
devra étre proposée. Dans ce contexte,
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différentes procédures ont été propo-
sées, incluant:

—le déplacement pneumatique par injec-
tion de gaz expansif (SF6);

—la vitrectomie associée au drainage de
I’hématome puis a I’échange fluide-gaz
en fin de procédure;

— la vitrectomie associée a une injec-
tion sous-rétinienne a la canule de
41 G de 0,1 mL de rtPA (Actilyse) puis
au pelage de la membrane limitante
interne et a I’échange fluide-gaz en fin
de procédure [3].

La photocoagulation directe ou périané-
vrysmale pourra étre réalisée devant un
macroanévrysme asymptomatique loca-
lisé sur les arcades vasculaires [4]. Des
injections intravitréennes d’anti-VEGF
ont par ailleurs été proposées en cas de
phénomenes exsudatifs ou hémorra-
giques compliquant un macroanévrysme
[1, 5]. Aucune étude multicentrique
comparative, placebo versus anti-VEGF,
n’a cependant été publiée.

Dans tous les cas, la prise en charge des
facteurs de risque (HTA) reste primor-
diale.
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Le syndrome de Susac
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1 s’agit d’'une pathologie assez rare,

survenant essentiellement chez la
femme jeune, et caractérisée par des
occlusions multiples touchant la rétine,
l'oreille et’encéphale. Sa dénomination
internationale, qui n’est pas souvent uti-
lisée, est SICRET syndrome pour Small
Infarction of Cochlear, Retinal and
Encephalic Tissue. L'origine de cette
maladie est inconnue, probablement
auto-immune.

Le tableau clinique se présente sous la
forme d’une triade de signes consécu-
tifs aux micro-infarctus des trois organes
concerneés.

Les troubles visuels ne sont présents
qu’en cas d’atteinte centrale ou para-
centrale. Il s’agit plus souvent de sensa-
tion d’amputation du champ visuel que
de baisse de vision. Certains patients se
plaignent de scotomes scintillants.

L’encéphalopathie est dominée par des
céphalées importantes, associées a des
troubles du comportement (agitation).

Quant a I’atteinte de 1’oreille interne,
elle se manifeste par une hypoacousie
brutale accompagnant un grand vertige
rotatoire, des acouphénes, une ataxie et
un nystagmus.

L'examen ophtalmologique retrouve au
fond d’ceil deux types d’anomalies:

— des occlusions multiples de branche
artérielle rétinienne sans embole (aspect
de vaisseaux fantdbmes) ou des rétrécisse-
ments de la lumiére vasculaire;

— des plaques blanc jaunéatre (appelées
“plaques de Gass”) posées sur les parois
artérielles et artériolaires, disposées de



