réalités Ophtalmologiques — n° 284_Octobre 2021 — Cahier 1

I Le dossier - La CRSC

CRSC ou VPC?

RESUME : Pour la choriorétinopathie séreuse centrale (CRSC) comme pour la vasculopathie polypoi-
dale choroidienne (VPC), le diagnostic peut étre difficile en raison d’une présentation polymorphe
dans laquelle on tente d’identifier des patterns plus ou moins typiques. Ces patterns définissent le
diagnostic positif mais, dans certains cas, il reste des éléments hors du pattern typique qui ouvrent la
porte a un diagnostic différentiel, qu’on gardera a I’esprit si I’évolution spontanée ou sous traitement
s’écarte de celle qui est attendue.

Outre cette difficulté au diagnostic des formes atypiques de CRSC ou de VPC, les deux affections
ont certains éléments en commun - un décollement séreux rétinien, un ou plusieurs décollements de
I’épithélium pigmentaire, un épaississement choroidien — qui font également la difficulté du diagnos-
tic difféerentiel. lls permettent aussi d’envisager des formes de passage entre les deux affections.
Nous reprenons ici les éléments principaux qui facilitent le diagnostic différentiel entre la CRSC et la
VPC en pratique courante.
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lusieurs auteurs ont rapporté des
P cas de confusions entre les deux

affections chez des patients qui
étaient parfois un peu trop dgés pour
avoir une choriorétinopathie séreuse
centrale (CRSC) mais un peu trop jeunes
pour une vasculopathie polypoidale cho-
roidienne (VPC) [1, 2]. D’autres auteurs
ont rapporté des cas de coexistence des
deux pathologies chezun méme patient,
auniveau du méme ceil [3].

Les deux affections peuvent avoir une
présentation clinique similaire et com-
portent souvent un épaississement de
la choroide. A ce titre, elles font partie
de ce que I’on regroupe sous le terme de
“pachychoroides”. Les deux affections
different cependant par le terrain, leurs
hypotheses pathogéniques respectives,
leurs pronostics et leurs prises en charge.

B Le spectre des pachychoroides

Laredéfinition des pathologies au moyen
des progres d’imagerie est devenue une
démarche classique, surtout sur la cote
est des Etats-Unis, en regroupant des
formes typiques et des formes atypiques

en un “spectre” assimilant en outre des
pathologies décrites plus récemment.

Cette notion de spectre permet de défi-
nir des ensembles aux bords flous et
les recouvrements aux bords extrémes
de ces ensembles peuvent appartenir a
une pathologie ou a une autre, ce qui est
probablement plus conforme a laréalité.

Outre la CRSC et la VPC, deux autres
entités ont été décrites dans le groupe
des pachychoroides. La Pachychoroid
Pigment Epitheliopathy comporte
des modifications de 1’épithélium
pigmentaire (EP) rétinien avec une
tessellation réduite du fond d’ceeil, en
regard d’une choroide épaisse, mais
sans épisode de soulévement séreux
rétinien antérieur [4]. Pang et Freund
ont décrit une néovascularisation cho-
roidienne de type I se développant sur
des zones focales d’épaississement
choroidien définissant la Pachychoroid
Neovasculopathy [5].

Les quatre affections sont présentées
comme des entités indépendantes.
On suppose cependant qu’elles par-
tagent des pathogénies similaires et que
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des formes de passage d’une patholo-
gie a I’autre puissent étre décrites. En
2017, Manaytah montrait la possible
coexistence d'une VPC et d'une CRSC
sur le méme ceil dans 3 % des cas sur
une série de 226 patients [3]. Dans cette
étude, I’épaississement choroidien était
un élément important en commun aux
deux pathologies, avec probablement
une implication dans une pathogénie
commune.

CRSC typiques
et moins typiques

Dans sa forme aigué typique, la CRSC
comporte un décollement séreux réti-
nien (DSR), un point de fuite classique-
mentrepéré en angiographie mais parfois
identifié en OCT sous la forme dun sou-
levement ponctiforme de I’épithélium
pigmentaire, des altérations de 1’épithé-
lium pigmentaire qui peuvent traduire
des poussées antérieures et il est assez fré-
quent d’observer un ou plusieurs décolle-
ments de’épithélium pigmentaire (DEP)
de type séreux (DEP dits “juvéniles”).
A ces notions s’est ajouté I’épaississe-
ment choroidien qui n’est pas constant.

Les formes chroniques de la maladie
peuvent avoir des présentations variées
qui dépendent finalement, d’une part,
de la durée d’évolution du DSR asso-
ciée a une perte de photorécepteurs
(amincissement rétinien, altérations
de I’épithélium pigmentaire) et a une
autofluorescence plus ou moins hétéro-
géne attribuée a ’'accumulation de débris
issus du métabolisme des photorécep-
teurs et, d’autre part, alacomposition du
liquide ou du gel dansle DSR (aspects en
stalactites ou stalagmites, exsudats lipi-
diques au pourtour du DSR).

On observe en outre régulierement des
“zones de fuite”, traduisant une décom-
pensation de I’épithélium pigmentaire
plus étendue que dans les formes aigués.
Ces aspects cliniques moins typiques de
la CRSC sontrepris dans1’un des articles
de ce dossier.

Les signes cliniques et 'OCT permettent
souvent de faire le diagnostic des formes
aigués, comme l’avait fait Von Graefe en
1866 [6]. L'angiographie ala fluorescéine,
qui avait permis de caractériser la mala-
die, contribue aujourd’hui surtout au
diagnostic différentiel avec des néovais-
seaux choroidiens du sujet jeune. Enfin,
I’angiographie ICG est souvent utilisée
avant traitement d’une forme chronique
ou pour le diagnostic différentiel avec
une VPC en montrant’absence delésion
polypoidale. Il est classique de décrire
des dilatations veineuses choroidiennes,
cohérentes avec1’épaississement choroi-
dien observé en OCT [7].

VPC typiques
et moins typiques

Les formes typiques de la VPC com-
portent des soulevements polypoides de
I’épithélium pigmentaire souventbordés
d’un soulevementirrégulier de I’épithé-
lium pigmentaire, correspondant au
réseau néovasculaire afférent. On décrit
également des DEP séro-sanguins, des
hémorragies sous-rétiniennes récur-
rentes, des DSR, des fluides intraré-
tiniens et enfin un épaississement
choroidien [8, 9]. Ces lésions sont sou-
vent proches de la papille.

Début 2021, un groupe de travail éva-
luant le réle de I’OCT pour le diagnostic
des VPC a recommandé I"utilisation des
termes “lésion polypoidale” et “réseau
néovasculaire afférent” pour définir les
deux éléments clefs de la maladie [8].
Surtout, les auteurs ont proposé la com-
binaison de 3 critéres majeurs basés sur
I’OCT: lésion de forme annulaire sous
I’épithélium pigmentaire (EP), souleve-
ment complexe de ’EP en OCT-en face et
DEP abords abrupts. L'utilisation de ces
3 critéres a permis d’obtenir une spécifi-
cité de 0,90 et une sensibilité de 82 %. Ce
travail estbasé surlutilisation d'un OCT
spectral etnereprend volontairement pas
les notions décrites en OCT-angiographie
ni en OCT Swept-Source, parce que ces
techniques sont moins répandues.

Par ailleurs, une équipe francaise avait
montré la possibilité de visualiser le
réseau néovasculaire afférent en OCT-
angiographie [10] et une étude utilisant
un OCT Swept-Source avait montré que
les 1ésions polypoidales pourraient
correspondre a des enchevétrements
vasculaires [11].

Lorsqu’il persiste un doute diagnos-
tique, I’angiographie ICG permet d’ob-
jectiver des zones d’hyperfluorescence
focale sous-rétinienne (les 1ésions poly-
poidales) qui apparaissent générale-
ment dans les 5 premiéres minutes de
I’angiographie et persistent aux temps
tardifs [12-14].

Eléments du diagnostic
différentiel

Un DSR, un ou plusieurs DEP, des alté-
rations pigmentaires ainsi qu'un épais-
sissement choroidien peuvent donc
étre communs aux deux affections dans
leurs présentations typiques.

Il peut y avoir confusion entre les petits
DEP accompagnant la CRSC et des
lésions polypoidales. Il n’y a pas d’hé-
morragie au cours de la CRSC mais, a
I’inverse, toutes les VPC ne sont pas
accompagnées de saignement. Le réseau
néovasculaire afférent des VPC est situé
entre 'EP et la membrane de Bruch et
n’est pas situé dans la choroide, ce qui
le différencie des néovaisseaux de la
dégénérescence maculaire liée a I’4ge
(DMLA) [15, 16]. Il faut aussi distin-
guer ce réseau néovasculaire afférent
des néovaisseaux des Pachychoroid
Neovasculopathy [4,5,17].

Le tableau I présente de fagon syn-
thétique les principaux éléments qui
permettent habituellement le diagnos-
tic différentiel entre une CRSC et une
VPC. Nous avons également indiqué
les principaux éléments qui contri-
buent au diagnostic différentiel entre
la VPC et les formes néovasculaires de
la DMLA.
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CRSC chronique

Epaississement choroidien commun
alaCRSC et laVPC

Hémorragies communes a la VPC et la DMLA

DSR, DEP, exsudats et altérations pigmentaires peuvent étre communs aux 3 affections

Homme entre la 3% et la
5¢€ décennie, mais pas
toujours

Pas d’'hémorragie

DEP séreux avec une
coloration d'emblée
homogéne et compléte
en angiographie
a la fluorescéine

Dilatations veineuses
observées en angiographie
ICG

Trois criteres majeurs en OCT:

e lésion en anneau sous U'EP

e soulevement complexe de
I'EP en OCT-en face

e DEP a bords abrupts

Réseau néovasculaire
afférent repérable en OCT-
angiographie

Remplissage des polypes
dans les 5 premiéres
minutes en angiographie
ICG avec hyperfluorescence
persistante aux temps
plus tardifs

Apreés la 5 décennie
Présence de drusen

DEP séro-sanguin
(néovaisseaux de type I)
dont l'imprégnation est

hétérogene et progressive
en angiographie

a la fluorescéine

Néovaisseaux de type Il
visibles dans les premiéres
secondes de l'angiographie

a la fluorescéine

Tableau I: Les frontiéres entre les 3 affections ne sont pas toujours bien définies mais on peut lister ici les
principaux éléments communs et permettant de différencier les CRSC chroniques, les VPC et les néovais-

seaux de type | et Il de la DMLA.

H CRSC, VPC et DMLA

La discussion du diagnostic entre
CRSC et VPC aborde certains éléments
concernant la DMLA. Des auteurs ont
relevé des cas de diagnostic difficile
entre les 3 affections [18, 19]. Plusieurs
types de situations peuvent apparaitre:
— certaines “CRSC du sujet 4gé” se sont
révélées étre des VPC débutantes;

— des patients chez qui I’on avait porté
le diagnostic de néovaisseaux de la
DMLA ont une réponse insuffisante aux
anti-VEGF utilisés seuls, ce qui incite a
rechercher une VPC;

— des néovaisseaux maculaires de la
DMLA peuvent simuler une VPC, sur-
tout dans le cas de néovaisseaux de
typelavec un DEP de petite taille et une
hémorragie, en particulier si les 1ésions
sont disposées pres de la papille.

B Cas cliniques

>>> Le premier cas clinique concerne
une patiente de 60 ans décrivant une
géne visuelle d’installation rapide mais
en voie d’amélioration progressive.
L’interrogatoire ne retrouve pas de prise

médicamenteuse. L'acuité est mesurée
4 6/10° de loin, Parinaud 2 de prés. On
repére un DSR étendu a la zone centrale
quiexplique lagéne visuelle. En OCT, on

Fig. 1: L'angiographie a la fluorescéine (ici aux
temps tardifs) montre une zone de fuite associée a
un DSR dont la coloration est progressive. Ce DSR
est objectivé en OCT. On retient dans un premier
temps le diagnostic d'une CRSC atypique et l'on pro-
pose une surveillance simple.

repére un minime soulévement poncti-
forme de I'EP enregard de la zone de fuite
observée en angiographie a la fluores-
céine (fig. 1). Onretient dans un premier
temps le diagnostic de CRSC atypique
et ’on temporise, d’autant que la géne
visuelle est en voie d’amélioration. La
patiente est revue apres 2 mois. L’acuité
estremontée a 10/10° deloin, Parinaud 2.
En OCT, la résorption du DSR facilite

Fig. 2: Aprés 2 mois, le DSR est quasiment résorbé. La segmentation ILM-EP (A), la segmentation au niveau
de I'EP (C) et 'OCT-en face (D) montrent un soulévement complexe de I'EP compatible avec des lésions poly-
poidales (fleche rouge) associées a un réseau néovasculaire afférent (accolade blanche). Ces lésions sont
retrouvées sur la coupe d’OCT-B oblique (B).
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la mise en évidence de lésions poly-
poidales et d’un réseau néovasculaire
afférent (fig. 2).

IIn’est pasrare que, lors de la présentation
initiale d'une VPC, les phénomeénes exsu-
datifs soient prédominants et occultent,
comme dans le cas présent, la présence
des lésions polypoidales et du réseau
néovasculaire afférent. Ici, 'importance
duDSRaincité aretenir dans un premier
temps le diagnostic d'une CRSC. Aprés
2mois, larésorption spontanée du DSR a
facilité lamise en évidence des polypes et
permis de redresser le diagnostic.

>>>Le second cas clinique concerne un
patient de 71 ans avec une géne visuelle
évoluant depuis 2 mois. L'interrogatoire
ne releve pas de prise médicamenteuse
particuliére. On mesure 4/10° de loin,
Parinaud 3. L’absence de drusen (a droite
comme a gauche) est rassurante vis-a-vis
d’une éventuelle DMLA (fig. 3).

En angiographie a la fluorescéine, on
vérifie’absence de drusen séreux et]’on
observe une hyperfluorescence focale
dont I'intensité augmente progressive-
ment au cours de la séquence (fig. 4).
Le rythme du remplissage du DEP n’est
pas en faveur d’'un DEP séreux. L'dge
du patient, la durée d’évolution sans
tendance a I’amélioration, I’épaississe-
ment choroidien, la forme du DEP et son
aspect en angiographie font évoquer une
VPC débutante plutét qu'une premiere
poussée de CRSC atypique, méme si le
réseau néovasculaire afférent n’est pas
mis en évidence en OCT-angiographie.
On propose dans un premier temps de
temporiser un mois.

Apres un mois, I’épaisseur du DSR est
majorée, ce qui incite alors a proposer
un traitement combiné comportant une
thérapie photodynamique (PDT) suivie
de deux injections intravitréennes (IVT)
d’anti-VEGF espacées d’'un mois (fig. 5).

Trois mois aprés la seconde IVT
d’anti-VEGF (4 mois apres la séance de
PDT), les phénomenes exsudatifs sont

Sub-RPE

Fig. 3: Aspect initial. Le cliché couleur (A) montre un effet de relief maculaire objectivé sur le mapping de 'OCT
(B). On n'observe pas de drusen. L'OCT-angiographie (C) ne permet pas de montrer de flux néovasculaire sous
I'EP. La segmentation de I'OCT (D) au niveau de U'EP montre un DEP ponctiforme peu élevé, repéré également
sur la coupe d'OCT-B oblique (E). Cette coupe montre aussi un relatif épaississement de la choroide compte

tenu de l'age.

Fig. 4: Hyperfluorescence focale dont l'intensité augmente progressivement au cours de la séquence. L'ab-
sence de fluorescence focale aux temps précoces (A, B) permet d'éliminer un DEP séreux, qui aurait été un
élément en faveur d'une CRSC.

résolus et ’acuité est remontée a 10/10°
de loin Parinaud 2. En OCT, I’épaisseur
choroidienne est moindre qu’initiale-
ment. Un autre examen réalisé a 6 mois
montre ’absence dereprise évolutive de
I’exsudation.

L’absence d’angiographie ICG laisse un
doute surle diagnostic initial. Une forme
atypique de CRSC aurait pu guérir spon-
tanément ou apres laPDT. Néanmoins, le
mode de remplissage du DEP nous avait
paru évocateur d'une VPC.
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Fig. 5: Examen 3 mois aprés la seconde IVT. Slab de 8 mm?2 (A) et mapping (B) montrant la résolution compléte
du DSR. Coupe horizontale d'OCT (C) et coupe oblique d’OCT (D) passant par le reliquat de la lésion polypoidale.

B En pratique

Le diagnostic différentiel entre CRSC et
VPC apparait utile pour notre compré-
hension des affections et pour la bonne
prise en charge des patients, surtout
lorsqu’une sanction thérapeutique est
proposée et que les traitements different
selon l’affection. Chez un patient dont
I’acuité est maintenue, on peut tolérer
un doute diagnostique entre une CRSC
et une VPC, comme chez la patiente de
notre premier cas clinique. L'abstention
thérapeutique avec surveillance avait
été proposée dans un premier temps.
En revanche, si un traitement par PDT
est envisagé, I'intérét du patient impose
d’affiner le diagnostic.

De la méme manieére, le différentiel
entre une VPC avec polypes proches de
la zone fovéale et des néovaisseaux de
la DMLA a peu d’incidence pratique si
uneréponse favorable est observée apres
les premiéres injections intravitréennes
d’anti-VEGF. Au contraire, les patients
qui s’averent mauvais répondeurs aux
anti-VEGF imposent de rechercher une

VPC qui pourra répondre de fagon plus
favorable a une PDT guidée par ’angio-
graphie ICG [14].

Dans tous les cas, I’examen attentif
des images d’OCT dans ses différents
modes, en particulier I’OCT-en face et
I’OCT-angiographie, permet souvent de
redresser le diagnostic. Dans les cas les
plus difficiles, I’angiographie ICG fait le
diagnostic différentiel.

La différenciation de ces affections reste
utile pour notre compréhension de leur
pathogénie. Si, pour certains auteurs,
la VPC peut représenter la complica-
tion d’une affection rétinienne chro-
nique, elle peut dans certains cas étre un
mode d’évolution d'une CRSC ou d’une
DMLA [20].

L'auteur remercie le Dr Dagmar Kuhn
pour ses conseils lors de la rédaction de
cet article.
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