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§ Le dossier - La CRSC

Pachychoroide : définition
et classifications

RESUME: La pachychoroide est une entité de description relativement récente. Elle est définie par
une augmentation diffuse ou focale de I’épaisseur choroidienne avec une dilatation des vaisseaux
choroidiens dans la couche de Haller (pachyvaisseaux), associée a une perte de la choriocapillaire
et de la couche de Sattler mise en evidence a I’OCT en mode Enhanced Depth Imaging ou en Swept-
Source. Il existe aussi une hyperperméabilité choroidienne objectivée en angiographie au vert d’indo-
cyanine. Sa physiopathologie reste obscure.

Le spectre des pachychoroides associe plusieurs entités avec des formes non néovasculaires
(pachychoroid pigment epitheliopathy, syndrome de pachychoroide péripapillaire et choriorétinopathie
séreuse centrale) et des formes néovasculaires (pachychoroid neovasculopathy et vasculopathie poly-
poidale). L'OCT-A reste I’examen de référence pour le diagnostic des formes néovasculaires et les

anti-VEGF combinés a la photothérapie dynamique gardent une place centrale dans leur traitement.
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roide (PC) par Freund est récente,

datant de 2013. Elle est définie
initialement par une augmentation dif-
fuse ou focale d’épaisseur choroidienne
avec une dilatation des vaisseaux cho-
roidiens (pachyvaisseaux) adjacents a
la membrane de Bruch, associée a une
perte de la choriocapillaire et de la
couche de Sattler [1]. Il existe aussi une
hyperperméabilité choroidienne au vert
d’indocyanine se traduisant par une visi-
bilité des vaisseaux choroidiens au fond
d’eeil. La mesure de cette pachychoroide

I a description de la pachychoro-

se faiten mode Enhanced Depth Imaging
(EDI) ou en Swept-Source (fig. 1).

Le spectre des pachychoroides associe
plusieurs entités avec des formes non
néovasculaires comme la pachycho-
roid pigment epitheliopathy (PPE), le
syndrome de pachychoroide péripapil-
laire (PPS) et la choriorétinite séreuse
centrale (CRSC) aigué ou chronique, et
des formes néovasculaires comme la
pachychoroid neovasculopathy (PNV)
et la vasculopathie polypoidale (VPC;
tableaul).

Fig. 1: Cartographie de 'épaisseur choroidienne en OCT Swept-Source avec une augmentation diffuse de
'épaisseur choroidienne (fléeche blanche) et une dilatation des vaisseaux choroidiens (fléches bleues).
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Pachychoroide non néovasculaire Pachychoroide néovasculaire

Pachychoroid pigment Peripapillary Pachvchoroid Vasculopathie
epitheliopathy pachychoroid sd CRSC aigué/K ou ERD neovascul}:J athy (PNV) polypoidale
(PPE) (PPS) pathy (VPC)
Clinique AEP localisées AR DEP séreux/bulle DSR NVC type 1 Polypes

logettes + DSR

Non spécifique Non spécifique 235 Zir?l?i)t(épomt DEP-V Polypes

+ coulée

Autofluo AEP localisées AEP localisées S Non spécifique Non spécifique
Hyperperméabilité Plaque NVC Polypes
Pachychoroide avec présence de pachyvaisseaux
OCT-A Absence de flux — NVCtype1 —— BVN = polypes

Tableau I: Spectre des pachychoroides. AEP: altérations de ['épithélium pigmentaire ; BVN: branching vascular network; DEP: décollement de l'épithélium pigmentaire;
DSR: décollement séreux rétinien; K: chronique; NVC: néovaisseaux choroidiens; PM: papillomaculaire; V: vascularisé.

La pachychoroid pigment
epitheliopathy

David et al. ont été les premiers en
2013 a la considérer comme une entité

phodiestérase de type 5. La CRSC est
caractérisée par un passage de liquide
provenant de la choroide a travers
I’épithélium pigmentaire rétinien (EPR),
entrainant un décollement bulleux de

la rétine habituellement situé au pole
postérieur (fig. 3).

1l s’agit d’'une manifestation aigué, mais

qui peut devenir chronique quand le
clinique a part entiére, actuellement
nommeée pachychoroid pigment epithe-
liopathy [2]. 1l s’agissait d"une série de
patients qui répondaient aux critéeres
jusqu’alors admis pour le diagnostic de
pachychoroide, mais qui présentaient
également des altérations de I’épithé-
lium pigmentaire (EP) avec de petits
décollements de I'EP sans décollement
séreux rétinien (DSR) en regard des
zones d’épaississement choroidien, avec
le plus souvent un aspect hétérogene en
autofluorescence. Les altérations de 'EP
sontlocalisées dans la zone d’épaississe-
ment choroidien et au niveau des pachy-
vaisseaux (fig. 2).

La choriorétinite séreuse
centrale aigué/chronique

La CRSC est une maculopathie d’ori-
gine inconnue [3] touchant couram-
ment les hommes jeunes qui présentent
un ou plusieurs facteurs de risque
suivants [4]: personnalité de type A,
prise de corticostéroides, syndrome de
Cushing, altérations du cycle sommeil/
travail nocturne, inhibiteurs de la phos-

Fig. 2A: Altérations de l'épithélium pigmentaire. B: aspect hétérogene en autofluorescence. C: les altérations
de U'EP sont localisées dans la zone d'épaississement choroidien et au niveau des pachyvaisseaux (ronds

rouges), avec de petits épaississements de I'EP sans DSR.
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Fig. 3A: OCT, DSR avec présence d'un décollement de 'EP séreux. B: point de fuite angiographique temporomaculaire en jet de vapeur sous forme de plumeau, typique

de la CRSC aigué.

DSR dure plus de 6 mois. On parlera
alors de CRSC chronique ou d’épithé-
liopathierétinienne diffuse (ERD; fig. 4).
La CRSC chronique est caractérisée par
la survenue de symptoémes plus tardifs,
habituellement apres 50 ans, avec des
points de fuite angiographiques mal
définis et multiples, et une évolution
volontiers chronique et récidivante. La
plupart de ces patients n’ont pas de passé
documenté de CRSC aigué typique.

Lamaculopathie cystoide peut compli-
quer la CRSC chronique avec les carac-
téristiques suivantes: elle est située
dans toutes les couches de la rétine
(couche nucléaire externe, interne et/
ou des cellules ganglionnaires), la loca-
lisation est surtout péripapillaire ou
interpapillomaculaire. On retrouve fré-
quemment une atrophie de I’épithélium
pigmentaire (fig. 5).

Le syndrome de pachychoroide
péripapillaire

Phasukkijwatana et al. ont récemment
décrit une nouvelle entité appartenant
augroupe des PC:le syndrome de pachy-
choroide péripapillaire [5]. Il est défini
par un épaississement choroidien focal
le plus souvent bilatéral, prédominant
dans la région péripapillaire et plus
particulierement en interpapilloma-
culaire, qui décroit progressivement
plus on se rapproche du c6té temporal
de la macula. Peuvent s’y associer un
DSR et/ou du liquide intrarétinien en
nasal de lamacula, des plis choroidiens,
un pseudo-cedéme papillaire ou un

Fig. 4A: Autofluorescence, aspect de coulé gravitationnelle en rapport avec des poussées anciennes. B: points
de fuite angiographiques mal définis et multiples en angiographie a la fluorescéine. C: hyperperméabilité
multifocale choroidienne en ICG. D: présence d'un DSR témoignant de l'activité chronique de la CRSC en OCT.

Fig. 5A: Autofluorescence, aspect de coulée gravitationnelle et atrophie de UEP dans l'aire maculaire.
B: points de fuite angiographiques mal définis et multiples en angiographie a la fluorescéine. C: hyperper-
méabilité multifocale choroidienne en ICG. D: présence d’'un DSR et de logettes cystoides chroniques en OCT.
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Fig. 6A: Autofluorescence, hyperfluorescence en interpapillomaculaire témoignant de la souffrance de
I'épithélium pigmentaire. B: OCT montrant un épaississement choroidien prédominant dans la région péri-
papillaire et plus particulierement en interpapillomaculaire, associant un micro-DSR rétrofovéolaire et du
liquide intrarétinien dans la région péripapillaire chez un patient présentant une PPS.

véritable cedeme papillaire. La majorité
des patients sontasymptomatiques. Une
baisse d’acuité visuelle peut étre pré-
sente en cas de véritable cedeme papil-
laire et/ou de liquides intrarétiniens
et/ou de DSR avec menace fovéolaire

(fig. 6).

Ce tableau de PPS peut poser la ques-
tion du diagnostic différentiel avec des
pathologies inflammatoires ou neuro-
ophtalmologiques.

La pachychoroid
neovasculopathy

La PNV est décrite en 2014 par I’équipe
de Freund [6]. Elle correspond a la pré-
sence de néovaisseaux choroidiens de
type 1 associés a une pachychoroide
chez des patients pouvant avoir initia-
lement une histoire de CRSC chronique
oudePPE. UOCT meten évidence la pré-
sence d’'un soulevement de I'EP d’allure
plan. Ce soulévement, décrit comme des
FIPED (flat irregular pigment epithelium
detachment ou décollement plan irré-
gulier de I’épithélium pigmentaire) par
I’équipe du Pr Gaudric, est retrouvé dans
un a deux tiers des CRSC chroniques.

Cependant, le diagnostic angiogra-
phique est tres difficile et 'OCT-A reste
I’examen de référence pour détecter
ces formes de pachychoroides compli-
quées d’une néovascularisation (fig. 7).
Les néovaisseaux de type 1, sus-jacents
aux pachyvaisseaux, sont de diagnos-

tic facile en OCT-angiographie. Ils sont
probablement secondaires a une isché-
mie chronique de la choroide interne
et les DSR présents peuvent étre dus a
I'hyperperméabilité choroidienne vas-
culaire ou bien secondaires a la néo-
vascularisation, avec parfois une origine
mixte. L'évolution peut étre spontané-
ment favorable dans de rares cas mais la
photothérapie dynamique (PDT) et les
anti-VEGF gardent une place centrale.

La vasculopathie polypoidale
choroidienne

La VPCa été décrite pour la premieére fois
par Yannuzzi en 1982 [7]. Il s’agit d'une
vascularisation anormale et ramifiée
de la choroide interne, associée a des
dilatations vasculaires anévrysmales
et qui peuvent parfois étre associées a
une pachychoroide. La prévalence de la
VPC est plus marquée dans les popula-
tions asiatiques que dans les populations
caucasiennes. L'dge de découverte reste
plus précoce que dans la dégénérescence
maculaire liée a I’4ge (DMLA). La VPC
peutaussi s’intégrer dans un tableau évo-
lutif compliquant une évolution longue
d’un tableau de CRSC/d’ERD oubien un
PNV (fig. 8).

La présence d’une pachychoroide est
un facteur prédictif de réponse aux trai-
tements par anti-VEGF et la place d’'un
traitement combiné (anti-VEGF et PDT)
peut s’avérer efficace.

Fig. 7A: Vaste zone de remaniement maculaire. B: OCT montrant un vaste DSR associé a un décollement de
I'épithélium pigmentaire plan a contenu hyperréflectif et hétérogéne, et a une choroide épaisse. C: OCT-A
montrant une lésion avec flux dans la région maculaire correspondant a la présence d'un néovaisseau pré-
rétinien. D: angiographie a la fluorescéine montrant une zone hyperfluorescente mal définie dans la région

maculaire.
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Fig. 8: Imagerie multimodale montrant un tableau de pachychoroidopathie néovasculaire (PNV, en haut), évoluant progressivement aprés 2 ans de suivi (aprés 8 injec-
tions intravitréennes d'anti-VEGF) vers un véritable tableau de VPC (en bas). A: angiographie a la fluorescéine, hyperfluorescence mal définie en temporal de la macula.
B: angiographie au vert d’indocyanine, hyperperméabilité choroidienne. C: OCT, DSR avec un DEP (fléche verte) a contenu hyperréflectif hétérogéne. D: OCT-A, pré-
sence d'un flux en rapport avec des néovaisseaux choroidiens. E: angiographie a la fluorescéine, hyperfluorescence mal définie avec discrete diffusion en temporal de
la macula. F: angiographie au vert d'indocyanine, hyperperméabilité choroidienne avec hyperfluorescence arrondie d’une dilatation polypoidale et hyperfluorescence
du réseau choroidien anormal. G: OCT, DSR avec un DEP ogival (fléeche rouge) correspondant au polype associé a un soulévement plan de UEP contenant le réseau
choroidien anormal (fléche bleue). H: OCT-A, présence d'un flux en rapport avec un réseau choroidien anormal sans visualisation du flux de la lésion polypoidale.

Plus récemment, Freund integre la VPC
dans le spectre des pachychoroides et
rebaptise celle-ci sous le terme “néovais-
seaux de type 1 avec anévrysmes” [8].

B Conclusion

Le terme de pachychoroide reste assez
vague et, en tant qu’entité seule, elle
ne peut pas correspondre a une patho-
logie. En effet, de nombreuses personnes
peuvent avoir une choroide épaissie,
mais nous ne devons pas les considérer
comme pathologiques.

Au travers d’'une imagerie grand champ
en ICG, Spaide nous rappelle dans un
article que, chez le sujet sain, les veines
de drainage de la choroide ne sont pas
connectées et sont segmentaires alors
que, dans la CRSCet la PPS, il existe des
anastomoses veineuses entre les vortex,
probablemental’origine de la physiopa-
thologie de la pachychoroide [9]. Autre
fait important, les anastomoses vei-
neuses entre les vortex correspondent

aux images de pachyvaisseaux vues en
OCT-B scan, orientant ainsi vers une
pathologie plutét congestive.

La présence d’une néovascularisation
choroidienne dans le spectre des pachy-
choroides néovasculaires laisse penser
qu’elles partagent probablement des fac-
teurs de risque génétiques en commun
avec laDMLA.

D’autres études sur des modeles ani-
maux et I’évolution technologique de
I’imagerie rétinienne comprenant la
mesure des flux choroidiens apporte-
ront plus de précision dans le futur pour
la compréhension de la pachychoroide.
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