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Epithéliopathie en plaques
et choroidite serpigineuse

RESUME: L’épithéliopathie en plaques (EEP) et la choroidite serpigineuse (CS) font partie des syn-
dromes des taches blanches du fond d’ceil idiopathiques de type placoide. Ces deux importantes
entités oculaires spécifiques présentent quelques similitudes et de nombreux caractéres distinctifs
cliniques et en imagerie multimodale. Un diagnostic de certitude s’impose compte tenu des implica-
tions pour le traitement, la surveillance et le pronostic.
Enfin, ’EEP et la CS doivent étre clairement différenciées des autres syndromes des taches blanches
du fond d’ceil et il ne faut pas méconnaitre une tuberculose, une syphilis ou encore un lymphome

vitréo-rétinien.
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et la choroidite serpigineuse

(CS) font partie des “syndromes
des taches blanches du fond d’eil”,
terme qui regroupe diverses affections
inflammatoires d’origine inconnue,
caractérisées par ’apparition de lésions
blanc jaunatre situées au niveau de la
rétine externe, de I’épithélium pig-
mentaire et de la choroide. L’aspect
placoide des lésions, avec ou sans hya-
lite minime associée, est une caractéris-
tique commune a I’EEP et a la CS, avec
comme primum movens probable une
atteinte inflammatoire ischémique de
la choriocapillaire.

I ¥ épithéliopathie en plaques (EPP)

Ces deux entités oculaires spécifiques se
distinguent toutefois par leurs particula-
rités cliniques et en imagerie multimo-
dale et par leur profil évolutif respectif,

avec d’importantes implications thé-
rapeutiques (tableau I). LEEP et la CS
doivent étre clairement différenciées des
autres choriorétinopathies placoides et
il ne faut surtout pas méconnaitre une
tuberculose, une syphilis ou encore un
lymphome vitréo-rétinien (tableau II).

B Epithéliopathie en plaques

L’EEP a été décrite pour la premieére fois
par Donald Gass en 1968, qui a proposé
la dénomination acute multifocal pos-
terior placoid pigment epitheliopathy
(AMPPE) [1]. L’accent a été initialement
mis sur I’épithélium pigmentaire (EP)
comme site primaire potentiel du pro-
cessus inflammatoire, mais les données
récentes de I’imagerie multimodale
plaident en faveur d’une choriocapil-
larite ischémique multifocale, avec
atteinte secondaire de '’EP et de larétine
externe [2].

L’EEP est une entité oculaire spécifique
qui touche avec prédilection ’adulte
jeune en bonne santé entre 20 et 40 ans,
sans prédominance de sexe. Méme si la

majorité des patientsrapportés est d’ori-
gine caucasienne, les publications sur
I’EEP proviennent de toutes les régions
dumonde. Bien que I'atteinte soit le plus
souvent purement oculaire, une éven-
tuelle association systémique, notam-
ment neurologique, doit étre toujours
recherchée.

1. Etude clinique
>>> Symptomes

Un syndrome grippal prodromique peut
précéder 'atteinte oculaire de quelques
jours dans 30-50 % des cas. LEEP est
habituellement bilatérale, avec parfois
un décalage de quelquesjours a quelques
semaines entre les deux yeux. Les signes
fonctionnels, qui dépendent surtout de
la localisation des lésions inflamma-
toires par rapport a la fovéa, incluent
une baisse brutale et plus ou moins pro-
fonde de la vision, des scotomes cen-
traux ou paracentraux, des photopsies
et des métamorphopsies [1, 3]. L'acuité
visuelle peut varier entre compte les
doigts et 10/10.11 n’y a pas derougeur ou
de douleur oculaire associée.
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Angiographie en ICG

Pronostic

Traitement

Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine — n° 32

Epithéliopathie en plaques
Adulte jeune (20-40 ans)

Choroidite serpigineuse
Adulte (30-60 ans)

H=F H>F
30-50 % Absent
Possible Absente

Bilatérale

Bilatérale asymétrique

Absente ou minime

Absente ou minime

Lésions profondes, placoides, blanc jaunatre multiples,
prédominant au péle postérieur, ne dépassant pas
l'équateur

Séquelles: remaniements pigmentaires cicatriciels

Atteinte initiale péripapillaire, extension progressive en
travées ou pseudopodes vers la macula ou la périphérie

Forme maculaire pure (rare)

Séquelles: atrophie choriorétinienne plus sévere que
dans UEEP, fibrose sous-rétinienne

Néovascularisation choroidienne (13-35 %)

Hypoautofluorescence initiale puis
hyperautofluorescence puis hypoautofluorescence par
atrophie de U'EP

Hyperautofluorescence hétérogene,
hypoautofluorescence des lésions atrophiques

Hypofluorescence précoce et hyperfluorescence tardive
par imprégnation tissulaire des lésions actives

Lésions cicatricielles: effet fenétre

Rupture focale du liseré hyperfluorescent entourant les
plages hypofluorescentes atrophiques (signe de Jean-
Antoine Bernard)

Imprégnation tissulaire tardive des lésions actives

Lésions atrophiques: imprégnation sclérale tardive

Néovaisseaux choroidiens: diffusion

Lésions hypofluorescentes tout au long de la séquence
angiographique

Plages hypofluorescentes étendues (temps précoces et
tardifs)

Hyperréflectivité en bande de la nucléaire externe,
interruptions de la zone ellipsoide, de la zone
d’interdigitations et de la limitante externe

Restitution structurelle progressive

Hyperréflectivités de la rétine externe, interruptions de
la zone ellipsoide et d'interdigitations, épaississement
choroidien avec points hyperréflectifs

Stade cicatriciel: atrophie de la rétine externe, de UEP et
de la choriocapillaire

Lésion hyperréflective sous-rétinienne avec signes
exsudatifs (néovaisseaux choroidiens)

Zones hypodenses de configuration géographique
traduisant un déficit de flux au niveau de la
choriocapillaire (lésions actives)

Restauration progressive du flux vasculaire

Zones hypodenses résiduelles par atrophie de la
choriocapillaire)

Lésions actives: zones hypodenses traduisant un déficit
de flux au niveau de la choriocapillaire

Lésions cicatricielles: zones hypodenses par atrophie
choriorétinienne

Détection d’un lacis néovasculaire sous-rétinien

Bon

Réservé: atteinte fovéolaire, néovaisseaux choroidiens

Corticothérapie si menace ou atteinte fovéolaire ou si
atteinte cérébrale associée (+ immunosuppresseurs/
agents biologiques)

Corticothérapie + immunosuppresseurs/agents
biologiques (aprés exclusion d'une tuberculose)

Tableau I: Caractéristiques distinctives entre l'épithéliopathie en plaques et la choroidite serpigineuse.




réalités Ophtalmologiques — n°® 284_Octobre 2021 - Cahier 2

Revue Francophone des Spécialistes de la Rétine — n° 32

Epithéliopathie en plaques

Choroidite serpigineuse

Relentless placoid chorioretinitis/ampiginous choroiditis

Maculopathie placoide persistante

Maculopathie idiopathique aigué

Choroidite pseudo-serpigineuse tuberculeuse

Choriorétinite placoide postérieure syphilitique

Lymphome vitréo-rétinien

Autres causes: lupus, ganulomatose avec polyangéite, maladie de Vogt-Koyanagi-Harada,
sarcoidose, virus, MEWDS atypique, rétinochoroidopathie de Birdshot

Tableau II: Principales choriorétinopathies placoides.

>>> Signes cliniques

L’examen a la lampe fente révele par-
fois quelques cellules dans la chambre
antérieure et une hyalite minime est

présente dans 50 % des cas [3]. A lexa-
men du fond d’eeil, on observe de mul-
tipleslésions blancjaunatre, profondes,
placoides, d’'un demi a deux diameétres
papillaires, plus ou moins bien délimi-

Fig. 1A et B: Photographies du fond d’ceil d'un patient &gé de 24 ans mettant en évidence de multiples lésions
blanc jaunatre, profondes, placoides, plus ou moins confluentes, d'age différent, prédominant au péle pos-
térieur. C: les clichés en autofluorescence montrent une hypoautofluorescence des lésions actives fraiches
(fléche jaune). Lésions cicatricielles, hypoautofluorescence par atrophie de UEP (fléche blanche) associée a
une hyperautofluorescence des zones d’hyperpigmentation (téte de fléche). D: lésions subaigués, hyperau-
tofluorescence centrale (fléche bleue).

tées, parfois confluentes, prédominant
au pole postérieur et ne dépassant pas
I’équateur (fig. 1A et B).

La cicatrisation des lésions actives se
fait progressivement, d’abord au centre
puis vers la périphérie, laissant place a
desremaniements atropho-pigmentaires
plus ou moins marqués. Il n’est pas rare
de voir coexister de nouvelles lésions
actives avec d’autres plus anciennes des
I’examen initial ou au cours de la sur-
veillance [1, 3]. La présence d'une hyper-
hémie papillaire associée est fréquente,
mais le décollement séreux rétinien est
généralement absent au cours de 'EEP
typique. Des cas de vasculite rétinienne
non occlusive ou occlusive ont été rare-
ment décrits au cours de 'EEP.

>>> Examens complémentaires

Les photographies couleur du fond d’ceil
permettent de documenter et de suivre
I’évolution des lésions d’EEP observées
lors de I’examen clinique.

Les clichés en autofluorescence
montrent une hypoautofluorescence
des lésions actives fraiches par effet
masque di a I’cedéme cellulaire ou du
faitd’anomalie de production delalipo-
fuscine (fig. 1C). Il s’ensuit une hyper-
autofluorescence centrale parrelargage
de lipofuscine par les photorécepteurs
(fig. 1D) puis, a la phase cicatricielle,
une hypoautofluorescence par atrophie
de I’EP associée a une hyperautofluores-
cence des zones d’hyperpigmentation

(fig. 1C) [4].

En angiographie a la fluorescéine (AF),
les lésions actives sont hypofluores-
centes aux temps précoces et deviennent
hyperfluorescentes aux temps tardifs par
imprégnation tissulaire progressive sans
ou parfois avec diffusion (fig. 2A a F).
Lhypofluorescence précoce des lésions
fraiches d’EEP a été initialement interpré-
tée comme un effet masque par des dépots
inflammatoires au niveau de I’EP [1].
Plus vraisemblablement, ces zones
hypofluorescentes correspondent & une
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Fig. 2: Patiente 4gée de 21 ans consultant pour une baisse brutale de la vision bilatérale, prédominant a droite, précédée par un syndrome pseudo-grippal datant de
deux semaines. Acuité visuelle: 3/10 0D, 6/10 0G; Tyndall cellulaire vitréen minime ODG. A et B: photographies du fond d'ceil mettant en évidence de multiples lésions
blanc jaunatre, placoides, profondes, au péle postérieur. C et D: temps précoces de l'angiographie a la fluorescéine montrant la présence de nombreuses lésions
hypofluorescentes, plus nombreuses que celles observées a l'examen clinique. De gros vaisseaux choroidiens sont visibles au sein de certaines lésions hypofluores-
centes (fleche blanche). E et F: aux temps tardifs, on observe une hyperfluorescence plus ou moins intense des lésions par imprégnation tissulaire. G et H: coupes
OCT B-scan a la présentation mettant en évidence des bandes hyperréflectives au niveau de la couche nucléaire externe et des interruptions de la limitante externe, de
la zone ellipsoide et de la zone d'interdigitations. | et J: 6 semaines plus tard, 'OCT montre une résolution des anomalies structurelles avec restitution quasi compléte
des couches rétiniennes externes. K et L: OCT angiogrammes (9 x 9 mm) montrant des zones hypodenses de configuration géographique, bien limitées, plus ou moins
confluentes, évoquant un déficit de flux au niveau de la choriocapillaire. M et N: OCT-A 6 semaines plus tard montrant une nette amélioration de la perfusion choroi-

dienne, avec quelques zones hypodenses résiduelles par atrophie séquellaire de la choriocapillaire.

hypoperfusion multifocale de la cho-
riocapillaire, avec une opacification
en taches de I’EP comme conséquence
clinique de cette choriocapillarite [2].
L’angiographie en ICG (AICG) permet
de supporter I’hypothese de I'ischémie
choroidienne en montrant des zones
hypofluorescentes, de configuration
géographique, visibles dés les temps
précoces et persistant tout au long de la
séquence angiographique (fig. 3).

Les zones hypofluorescentes en AF

ou AICG sont souvent plus étendues
que les taches visibles au fond d’ceil et

de gros vaisseaux choroidiens perfu-
sés sont parfois visibles dans la zone
d’hypofluorescence (fig. 2D). Tous ces
éléments angiographiques sont autant
d’arguments en faveur de I’hypothese
de I’hypoperfusion choroidienne. Les
lésions cicatricielles de ’EEP se tra-
duisent a I’AF par des effets fenétres par
atrophie de 'EP etal’ AICG par des zones
hypofluorescentes aux temps précoces,
intermédiaires et tardifs.

Les progres technologiques de I’OCT
structurel (OCT-SD, OCT en face, OCT
EDI, OCT Swept-Source) font de cet

examen un outil essentiel dans le dia-
gnostic, I’évaluation et le suivi de 'EEP.
La phase aigué de I’EEP est caractérisée
par la présence de bandes hyperréflec-
tives au niveau de la couche nucléaire
externe et d’interruptions de la limi-
tante externe, de la ligne ellipsoide et de
la zone d’interdigitations (fig. 2G et H).
D’autres anomalies OCT ont été égale-
ment décrites: zones hyporéflectives
de larétine externe, décollement séreux
rétinien, décollement de la couche bacil-
laire, épaississement choroidien [2, 3].
Au cours du suivi, I’OCT permet de
documenter larésolution progressive des
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Fig. 3A: Photographies du fond d’ceil droit d’'une patiente présentant une EEP. B et C: l'angiographie en ICG montre des zones hypofluorescentes, de configuration
géographique, plus étendues que les taches notées a 'examen du fond d'ceil, visibles dés les temps précoces et persistant tout au long de la séquence angiographique.

anomalies structurelles et la restitution
progressive, plus ou moins complete, des
couchesrétiniennes externes (fig. 21 et ]).

L’OCT-angiographie est une nouvelle
technique d’imagerie qui permet de
visualiser de fagon non invasive le
réseau vasculaire rétinien et choroidien.
Elle s’impose actuellement comme un
outil indispensable dans le diagnos-
tic et le suivi de ’'EEP. 'OCT-A révele
la présence de zones hypodenses de
configuration géographique, bien
limitées, plus ou moins confluentes,
qui traduisent un déficit de flux au
niveau de la choriocapillaire et qui
coincident avec les zones hypofluores-
centes observées a I’AICG (fig. 2K et L)
[2, 3, 5]. La perfusion de la chorioca-
pillaire s’améliore progressivement au
cours du suivi, mais des zones d’atro-
phie séquellaire de la choriocapillaire
donnent lieu a des zones hypointenses
résiduelles (fig. 2M et N). En raison
de son caractere non invasif, rapide et
répétitif, 'OCT-A est amenée a rem-
placer ’AICG dans le diagnostic et la
surveillance de I’EEP et des autres cho-
riocapillaropathies inflammatoires.

Des altérations fonctionnelles correspon-
dant aux lésions du fond d’ceil peuvent
étre mises en évidence a I’examen du
champ visuel (scotomes paracentraux ou
centraux) et en micropérimétrie (baisse
de la sensibilité rétinienne), avec amé-
lioration progressive au cours de ’évo-
lution. L'électrorétinogramme est le plus
souvent normal ou subnormal. L'électro-

oculogramme peut étre perturbé avec
réduction, parfois importante, du rap-
portd’Arden.

>>> Evolution et pronostic

Classiquement, le pronostic de 'EEP
est considéré comme spontanément
favorable. La majorité des patients récu-
pére une acuité visuelle = 5/10, typique-
ment en 4-6 semaines, parfois aprées un
délai plus long allant jusqu’a 6 mois. 11
faut néanmoins noter que 20-25 % des
patients ont une acuité visuelle finale
<4/10, le plus souvent en rapport avec
une atteinte fovéolaire. D’autres facteurs
de risque de mauvais pronostic visuel
ont été identifiés: 4ge > 60 ans, délai de
bilatéralisation = 6 mois, atteinte unilaté-
rale, récurrence (trésrare), hyperperméa-
bilité veineuse choroidienne en AICG.
La survenue d’une néovascularisation
choroidienne (NVC) est une complica-
tion trés rare de ’'EEP.

>>> Diagnostic positif

Une publication récente du SUN
Working Group met ’accent sur I'im-
portance de ’aspect placoide des 1ésions
choroidiennes avec hypofluorescence
précoce et imprégnation tardive en AF
pour le diagnostic de ’EEP [6]. De nos
jours, une approche par imagerie mul-
timodale incluant, outre ’AF, I’AICG,
I’autofluorescence, 'OCT et 'OCT-A est
essentielle pour bien identifier 'EEP, la
différencier des autres syndromes des
taches blanches du FO et mieux appré-

hender les mécanismes physiopatholo-
giques sous-jacents [7].

Par ailleurs, chez tout patient se présen-
tant avec une EEP, un examen neurolo-
gique, complété au moindre doute parune
angio-IRM cérébrale, est recommandé
pour exclure une atteinte neurologique
associée, notamment une vasculite céré-
brale. Il faut également noter tout éventuel
syndrome systémique prodromique ou
facteur déclenchant spécifique (infection
COVID, vaccination récente, etc.).

>>> Diagnostic différentiel

Une analyse minutieuse des données
cliniques et de celles de I'imagerie mul-
timodale permet de différencier 'EEP de
laCS et des autres syndromes des taches
blanches inflammatoires placoides du
fond d’ceil (fableaux I et II). 1l existe une
forme particuliére de choriorétinite pla-
coide d’évolution chronique, récurrente
et rampante appelée relentless placoid
chorioretinitis ou parfois ampiginous
choroiditis. Il pourrait s’agir d’une
entité propre ou d’une forme frontiére
entre ’EEP et la CS [7, 8]. D’autre part,
I’association de deux entités cliniques de
choriocapillaropathies inflammatoires
différentes chezle méme patient ou une
présentation clinique intermédiaire
inclassable ont été rapportées [7].

2. Traitement

Il n’y a pas de consensus sur I'intérét du
traitement dans I’EEP, dont I’évolution
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naturelle est généralement considérée
comme favorable [3]. Méme si 1’abs-
tention peut se justifier dans les formes
modérées avec épargne centrale, une
corticothérapie systémique est proba-
blement bénéfique en cas d’atteinte ou
de menace fovéolaire. Le recours aux
immunosuppresseurs/agents biolo-
giques est surtout indiqué en cas d’at-
teinte neurologique sévere associée.

B Choroidite serpigineuse

La CS est une forme particuliére de cho-
riorétinopathie placoide, qui se différen-
cie de 'EEP et des autres syndromes des
taches blanches du FO par ses caractéris-
tiques cliniques et son caractére progressif
etrécurrent, aboutissant a une destruction
choriorétinienneirréversible en1’absence
de traitement approprié et rapide. Elle
touche souvent des patients d’dge plus
avancé que 'EEP (30-60 ans) avec une
prédominance masculine, généralement
en I’absence d’atteinte systémique asso-
ciée (tableau I). Son pronostic estréservé.

1. Etude clinique
>>> Symptémes

Il n’y a pas de syndrome prodromal
grippal. L’atteinte, dont I'installation est
progressive, est initialement unilatérale
puis se bilatéralise. Les symptémes sur-
viennent lorsqu’il y a une atteinte macu-
laire avec flou visuel, baisse d’acuité
visuelle, scotome ou métamorphopsies,
sans douleur ni rougeur [3].

>>> Signes cliniques

L’atteinte est souvent bilatérale asymé-
trique. La chambre antérieure est géné-
ralement calme, mais un Tyndall vitréen
cellulaire minime ou modéré est observé
dans 30-50 % des cas. A I’examen
du fond d’ceil, on note la présence de
lésions profondes, placoides, similaires
acelles de ’EEP, mais qui se distinguent
par leur topographie péripapillaire ini-
tiale. Lors de poussées inflammatoires

Fig. 4: Patiente agée de 42 ans ayant une baisse ancienne de l'acuité visuelle de l'ceil gauche, se présentant
avec une baisse récente de la vision de l'ceil droit. Acuité visuelle: 6/10 0D, 1/10 OG. Absence de cellules
dans le vitré. A et B: photographies du fond d’ceil montrant un aspect serpigineux caractéristique associant
des lésions cicatricielles et des lésions jaunatres fraiches adjacentes (tétes de fléches), s'étendant de la
papille vers la macula. Les |ésions sont plus étendues et la macula plus sévérement atteinte a l'ceil gauche.
C et D: le temps précoce de l'angiographie a la fluorescéine permet une délinéation précise des nouvelles
lésions actives contigués aux cicatrices anciennes, en montrant des ruptures focales du liseré hyperfluores-
cent (fleches jaunes) qui entoure normalement les lésions cicatricielles (signe de récidive de Jean-Antoine
Bernard). L'hypofluorescence des lésions actives est probablement due a une ischémie choroidienne, alors
que celle des lésions cicatricielles est due a une atrophie de la choriocapillaire, laissant voir les gros vaisseaux
choroidiens. E et F: le temps tardif de 'angiographie a la fluorescéine montre une imprégnation des lésions
actives a partir de leurs bords et une hyperfluorescence par imprégnation sclérale au niveau des cicatrices.

itératives, de nouvelles lésions actives
apparaissent au contact des cicatrices
précédentes avec une extension en
travées ou pseudopodes plus moins
sinueux de la papille vers la macula ou
lapériphérierétinienne (fig. 4A et B) [9].
Il est possible, bien que rare, que la CS
commence initialement au niveau de la
macula (forme maculaire). Les lésions
actives de CS évoluent progressivement
en quelques semaines vers des cica-
trices atrophiques qui affectent la rétine
externe, I’EP et la choriocapillaire.

>>> Examens complémentaires

Les photographies couleur du fond d’ceil
permettent de documenter 1’évolution
clinique de la CS. L’autofluorescence
montre une hyperautofluorescence plus
ou moins irréguliére des lésions actives
et une hypoautofluorescence marquée
des lésions cicatricielles [9].

L’AF demeure un examen essentiel dans
I’évaluation de la CS. Les lésions actives
se traduisent par une hypofluorescence
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précoce (fig. 4C et D) et une hyper-
fluorescence tardive par imprégnation
tissulaire progressive (fig. 4E et F). Quant
aux lésions cicatricielles, elles donnent
lieu a des zones d’hypofluorescence pré-
coce (atrophie de la choriocapillaire avec
visibilité des gros vaisseaux choroidiens)
entourées par un liseré hyperfluores-
cent continu (effet fenétre par atrophie
de I’EP avec préservation de la chorio-
capillaire; fig. 4C et D). La rupture de
ce liseré hyperfluorescent caractérise la
reprise évolutive de la CS, avec appari-
tion d'une nouvelle lésion active en bor-
dure d’une zone cicatricielle (signe de
Jean-Antoine Bernard; fig. 4C et D). Aux
temps tardifs de I’AF, les lésions cicatri-
cielles montrent une hyperfluorescence
par imprégnation sclérale (fig. 4F).

En AICG, les lésions actives de CS se tra-
duisent par une hypofluorescence géogra-
phique précoce, persistant toutau long de
la séquence angiographique et évoquant
une hypoperfusion auniveau delachorio-
capillaire. Des zones d hyperfluorescence
périlésionnelle peuvent se rencontrer,
pouvant correspondre a une inflamma-
tion choroidienne infraclinique. Les
lésions cicatricielles de CS se traduisent
également par une hypofluorescence tout
au long de la séquence angiographique,
mais qui est due a une atrophie chorioré-
tinienne séquellaire.

L’OCT structurel est un examen essen-
tiel dans I’évaluation de la CS et de ses
complications. Les 1ésions actives se
traduisent par des zones hyperréflec-
tives auniveau de larétine externe, avec
une atteinte étendue au niveau de la
zone ellipsoide et une conservation de
la rétine interne. La choroide apparait
épaissie avec présence de points hyper-
réflectifs intrachoroidiens. Les 1ésions
cicatricielles se traduisent par une atro-
phie de la couche des photorécepteurs,
de I’EP et de la choriocapillaire, avec ou
sans lésions fibrotiques hyperréflectives
sous-rétiniennes. La présence d’hémor-
ragies rétiniennes et/ou de liquide sous-
ou intrarétinien doit faire suspecter la
présence de NVC (fig. 5).

Fig. 5: Patient 4gé de 32 ans se présentant pour une baisse rapide de l'acuité visuelle de l'ceil droit. A: pho-
tographie du fond d'ceil droit montrant une lésion atropho-pigmentaire d'aspect serpigineux caractéristique
s'étendant de la papille vers la macula, bordée par une hémorragie rétinienne inféromaculaire. B: temps
tardif de l'angiographie a la fluorescéine montrant une diffusion du colorant au niveau de la lésion inféro-
maculaire avec effet masque lié aux hémorragies. C: coupe OCT B-scan maculaire mettant en évidence une
lésion hyperréflective sous-rétinienne avec épaississement intrarétinien confirmant le diagnostic de néovas-
cularisation choroidienne.

A la phase active de la CS, ’OCT-A
montre la présence de zones d’hyposi-
gnal auniveau delachoriocapillaire, avec
possibilité d'une reperméabilisation par-
tielle aux marges apres traitement. Les
lésions cicatricielles se traduisent par
une disparition compléte de la chorio-
capillaire associée a une atrophie de ’EP
et de la rétine externe. Les données en
OCT-A sont superposables a celles four-
nies par 'TACG, rendant ’'OCT-A apte a
remplacer I’AICG dans la CS. LOCT-A
est également utile pour détecter une
NVC et suivre laréponse au traitement.

Les atteintes du champ visuel a type
de scotomes centraux et paracentraux
dépendent de I’étendue des lésions cho-
riorétiniennes. La micropérimétrie peut
mettre en évidence unebaisse dela sensibi-
lité rétinienne dans des zones rétiniennes
apparemment saines, suggérant une altéra-
tion fonctionnelle plus étendue [10].

L'électrorétinogramme et 1’électro-oculo-
gramme sont le plus souvent normaux,
saufau stade tardifavec atteinte étendue
de’EP.

>>> Evolution et pronostic

La CS est une affection récidivante et
agressive dont le pronostic est réservé.
La progression de proche en proche
des lésions choriorétiniennes aboutit
a la formation de larges cicatrices atro-
phiques, avec des scotomes centraux ou
ceeco-centraux correspondants de plus
en plus étendus et denses. La vision
centrale sera altérée en cas d’atteinte
fovéolaire. La NVC est une complica-
tion fréquente de la CS qui peut affec-
ter jusqu’a 35 % des patients. Elle peut
parfois étre révélatrice de la maladie.
La présence d’hémorragies rétiniennes
suggere fortement la présence de NVC
et 'imagerie multimodale, avec notam-
ment ’OCT et ’OCT-A, est essentielle
pour détecter la membrane néovascu-
laire et la distinguer d’'une récurrence
inflammatoire (fig. 5).

D’autres complications plus rares ont
été rapportées a type de fibrose sous-
rétinienne, d’occlusions vasculaires,
d’ecedéme maculaire et de décollement
séreux rétinien [9].
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POINTS FORTS

B Lépithéliopathie en plaques (EEP) et la choroidite serpigineuse (CS)
appartiennent au groupe des syndromes des taches blanches du
fond d'ceil idiopathiques et leur primum movens est probablement
une atteinte inflammatoire ischémique de la choriocapillaire.

B Ces deux entités oculaires spécifiques ont en commun la présence
de lésions choriorétiniennes placoides, profondes, associées ou
non a une réaction inflammatoire vitréenne minime.

B Dans UEEP, les lésions actives prédominent au niveau du péle
postérieur et se traduisent par une hypofluorescence précoce et
une imprégnation tardive en angiographie a la fluorescéine. Les
principales autres données de l'imagerie sont l'hypofluorescence
des plaques tout au long de la séquence en angiographie en ICG,
I'hyperréflectivité de la nucléaire externe avec interruption de la
zone ellipsoide en OCT et les zones géographiques d'hyposignal
au niveau de la choriocapillaire en OCT-A. L'évolution est
généralement favorable, sans récidives ni complications. Le
traitement par corticoides est justifié en cas d'atteinte ou de
menace centrale et en cas d'atteinte cérébrale associée.

B Dans la CS, les lésions choriorétiniennes, plus destructrices que
celles de 'EEP, débutent généralement au niveau de la papille
puis s'étendent par poussées successives vers la macula et la
périphérie. Langiographie a la fluorescéine permet d’identifier
avec précision les lésions actives sur les bords de cicatrices
anciennes (signe de Jean-Antoine Bernard). Le pronostic de la
CS est réservé, ce qui justifie le recours aux corticoides et aux
immunosuppresseurs ou agents biologiques pour contréler
'atteinte rétinienne a la phase aigué et limiter le risque de
récidives. Une tuberculose doit étre systématiquement exclue. En
cas de néovaisseaux choroidiens, des injections intravitréennes

d’anti-VEGF seront pratiquées.

B LEEP et la CS doivent étre clairement différenciées des autres
choriorétinites placoides idiopathiques et il ne faut pas méconnaitre
une tuberculose, une syphilis ou encore un lymphome vitréo-rétinien.

Au final, la majorité des patients atteints
de CS auront une perte de la vision cen-
trale dans au moins un ceil et jusqu’a
25 % des yeuxaurontune AV<1/10[11].

>>> Diagnostic positif

Selon le SUN Working Group [12], les
principaux critéres pour le diagnostic de
la CS sontles suivants:

—choroidite avec une forme amiboide ou
serpentine;

—aspect caractéristique en AF ou en
autofluorescence;

—réaction inflammatoire de la cham-
bre antérieure et du vitré absente ou
minime;

—exclusion de I’étiologie tuberculeuse.

En pratique, une approche par imagerie
multimodale, incluant en outre 'OCT et
I’'OCT-A, est essentielle pour le diagnos-
ticetlesuividelaCS et pour la détection
d’une éventuelle NVC associée.

>>> Diagnostic différentiel

Il est essentiel de différencier la CS
de ’EEP et des autres choriorétinites
placoides, compte tenu des implica-
tions thérapeutiques et pronostiques
(tableaux I et II). L'exclusion d’une
tuberculose est impérative chez tout
patient avec CS, mais il ne faut surtout
pas méconnaitre la choroidite pseudo-
serpigineuse (serpiginous-like choroi-
ditis), qui est beaucoup plus étroite-
ment liée a la tuberculose que la CS.

2. Traitement

Contrairement a I’EEP, la CS nécessite
un traitement agressif et prolongé pour
tenter de controler ’'inflammation
choriorétinienne aigué, prévenir l’at-
teinte fovéolaire, limiter les récidives et
combattre les complications. La corti-
cothérapie par voie orale ou parfois intra-
veineuse constitue la pierre angulaire du
traitement de la CS active. La corticothé-
rapie périoculaire ou intravitréenne peut
étre utile dans certains cas. L’association
d’un traitement d’épargne cortisonique
de longue durée est nécessaire pour son
effet anti-inflammatoire a long terme.
Il peut s’agir d’agents antimétabolites
(méthotrexate, mycophénolate mofé-
til, azathioprine), de cyclosporine A ou
d’agents anti-TNF alpha (adalimumab
ou infliximab). Un traitement antituber-
culeux sera prescrit en cas de bilan de
tuberculose positif.

En cas de NVC, des injections intravi-
tréennes d’anti-VEGF seront indiquées,
avec 1 a 5 injections nécessaires pour
stopper ’exsudation [13].
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