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Editorial

e dernier numéro de I’année de la Revue Francophone des Spécialistes de la
Rétine (RFSR) qui accompagnera notre pause familiale de fin d’année ou le
début de lanouvelle année est trés riche en informations passionnantes.

Le premier article porte sur une belle étude frangaise menée par I’équipe dirigée par
Laurent Kodjikian a Lyon avec comme co-auteurs Lucas Sejournet et Thibaud Mathis.
Cette étude vise a analyser la sécurité et ’efficacité du traitement par dexaméthasone
del’cedéme maculaire diabétique chezles patients phaques parrapport aux patients
pseudo-phaquees. Je vous laisse en découvrir les résultats. ..

Le deuxieme article rédigé par Ismaél Chehaibou et Georges Caputo est surtout basé
sur une étude internationale portant sur 178 trous lamellaires dont une moitié opérés
et]’autre pas. Quelle est leur évolution naturelle ? Quel est lerésultat de 'opération 7
Peut-on donc opérer? Cet article regroupe les informations disponibles aujourd’hui
sur ces questions importantes: a lire absolument.

R. TADAYONI

Université Paris Cité, AP-HR EMAP, PEHCR, PEVAC, PAMM... difficile d’échapper a tous ces acronymes qui par-
g;’ﬂiﬁ?g?‘;ﬂg;wn fois ont des limites plus ou moins claires. Nous avons demandé a deux des plus
Adolphe de Rothschild, grands spécialistes de la rétine médicale, Valérie Sarda et Salomon-Yves Cohen, de
PARIS. lesregrouper dans un article: un excellent rappel non seulement de leur signification

mais aussi d’entités cliniques récemment décrites. A lire pour tester ou compléter
ses connaissances.

Les deux derniers articles portent sur deux diagnostics qui peuvent poser probléme.
Le premier sur les décollements de I’épithélium dont Alexandra Miere, qui connait
merveilleusement bien la DMLA, nous expose les diagnostics possibles et les explo-
rations a mettre en place. Dans le deuxiéme, Elodie Bousquet, en grande spécialiste
de larétine, nous détaille un probléeme important: la frontiere difficile entre DEP
drusénoide a la néovascularisation maculaire de type 3. Une plongée dans la beauté
de la sémiologie fine.

L'année 2023 a étériche en innovations dans le domaine de larétine avec de nouvelles
entités décrites et de nouvelles molécules autorisées. Dans cette revue, nous essayons
de vous assurer de rester a la pointe du savoir et du progrés. Nous vous souhaitons
une bonne lecture et de merveilleuses fétes de fin d’année!
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L'influence du statut cristallinien sur
I’'indication des stéroides intraoculaires:
une analyse post-étude PHAKIDEX

RESUME : L'eedéme maculaire diabétique (OMD) demeure I’'une des principales causes de déficience
visuelle chez les patients atteints de diabéte sucré. L'étude PHAKIDEX montre que I'implant de
dexaméthasone (DEX-i) améliore I'acuité visuelle et réduit I’épaisseur maculaire chez les patients
diabétiques, qu’ils aient ou non un cristallin. Malgré un risque accru de cataracte chez ceux ayant un
cristallin, la fonction visuelle reste préservée et la cataracte peut étre gérée par une chirurgie plani-
fiée. La sécurité du DEX-i est similaire entre les patients avec et sans cristallin.

=+ L. SEJOURNETL, T. MATHISY 2,

L. KODJIKIAN®, 2

1 Hopital de la Croix-Rousse, Hospices Civils de
LYON.

2 Laboratoire MATEIS, UMR-CNRS 5510, INSA,
Université Lyon 1, VILLEURBANNE.

au niveau mondial. Nombre de

ces patients présentent un cedeme
maculaire diabétique (OMD). Il est
donc impératif de trouver des thérapies
efficaces pour préserver leur vision.
Ces derniéres années, les injections
intravitréennes d’anti-VEGF ou de cor-
ticostéroides tels que I'implant de dexa-
méthasone (DEX-i) ont révolutionné la
prise en charge de ’'OMD [2].

I a prévalence du diabéte augmente

B Le choix du traitement

Le choix du traitement dépend principa-
lement des caractéristiques ophtalmolo-
giques du patient, de sa disponibilité et
des éventuels effets indésirables induits
parlamolécule utilisée. On ignore encore
sile passage systémique anti-VEGF pour-
rait augmenter le risque d’événements
artério-thrombotiques. En revanche, les
effets indésirables oculaires induits par

les corticostéroides sont mieux connus,
comprenant notamment ’hypertension
oculaire et la cataracte.

Des études antérieures ont spécifique-
ment examiné le risque de cataracte
sous DEX-i et ont démontré que cerisque
augmentait apres la 2® injection [3].
Cependant, aucune de ces études n’a

rapporté les résultats de I’acuité visuelle
au fil du temps chez les patients phaques
traités par DEX-i.

L’étude PHAKIDEX [4], réalisée en
France, vise a analyser I’efficacité et la
sécurité du traitement par DEX-i pour
I’'OMD chez les patients phaques parrap-
portaux patients pseudo-phaques (fig. 1).

Suivi (années)

mm Temps moyen de retraitement d'un ceil pseudo-phaque = Temps moyen de retraitement d'un ceil phaque

—— Nombre moyen d'injections dans un il pseudo-phaque — Nombre moyen d'injections dans un ceil phaque

Fig. 1: Nombre cumulé moyen de DEX-i implantés par ceil et temps moyen de retraitement pour ceil phaque

et pseudo-phaque.
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POINTS FORTS

B Résultats principaux

L’amélioration de I’acuité visuelle chez
les patients phaques traités par DEX-i
était comparable a celle observée chez

B Lamélioration de l'acuité visuelle chez les patients phaques
traités par DEX-i est comparable a celle observée chez les
patients pseudo-phaques, soulignant une efficacité équivalente
du traitement indépendamment du statut du cristallin. De maniére
similaire, la réduction de l'épaisseur maculaire centrale est
homogeéne entre les patients phaques et pseudo-phaques, mettant
en évidence l'efficacité constante du DEX-i dans le traitement de
l',edéme maculaire diabétique, quel que soit le statut du cristallin.

B Malgré le risque accru de cataracte chez les patients phaques,
'étude met en évidence que la cataracte peut étre gérée
efficacement par une chirurgie planifiée, préservant ainsi les
résultats fonctionnels chez les patients traités par DEX-i.

B La sécurité du traitement est démontrée par une augmentation
de la pression intraoculaire chez environ 20 % des patients, sans
différence significative entre les groupes phaques et pseudo-
phaques. La proportion d’arrét du DEX-i en raison d'effets
indésirables est comparable entre les deux groupes.

les patients pseudo-phaques. Malgré le
risque accru de cataracte chez les pre-
miers, la capacité du DEX-i a améliorer
la fonction visuelle semble préservée

(fig. 2).

Les résultats démontrent également que
la réduction de I’épaisseur maculaire
centrale était similaire entre les patients
phaques et pseudo-phaques, soulignant
Defficacité du DEX-i dans le traitement de
I’;edéme maculaire diabétique, indépen-
damment du statut du cristallin (fig. 3).

Bien quelerisque de cataracte ait été plus
élevé chez les patients phaques, I’étude
met en évidence que la cataracte peut
étre gérée efficacement par une chirur-
gie planifiée. Cela suggere que, malgré
les effets indésirables sur le cristallin, la
cataracte n’a pas compromis les résultats
fonctionnels chez les patients traités par
DEX-i.

En ce qui concerne la sécurité, I’étude
rapporte une augmentation de la pres-
sion intraoculaire chez environ 20 %
des patients, sans différence significa-
tive entre les groupes phaques et pseu-
do-phaques. Cela souligne I'importance
d’une surveillance réguliere de la pres-
sion intraoculaire (PIO) chezles patients
recevant un DEX-i, indépendamment de
leur statut cristallinien. La proportion
d’arrét du DEX-i en raison d’effets indé-

25

Lettres ETDRS
= & S

ol
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-10

—e- Pseudo-phaques
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Suivi (mois)

Phaques

Pseudo-phaque  Phaque
meilleur meilleur
M2 —a—
M12 -—
M24 ——
M36 —_—
-15 -5 5 15 25
Gain d’acuité visuelle
(lettres ETDRS)

Fig. 2A: Evolution moyenne de l'acuité visuelle corrigée depuis linclusion pour les yeux phaques et pseudo-phaques. B: Différence moyenne d’évolution entre yeux

phaques et pseudo-phaques.
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Fig. 3: Evolution moyenne de I'épaisseur maculaire centrale depuis linclusion pour les yeux phaques et

pseudo-phaques.

sirables était comparable entre les deux
groupes, ce qui suggere une tolérance
similaire au traitement entre les patients
phaques et pseudo-phaques, renforgant
I’idée que le DEX-i peut étre utilisé de
maniére stire dans les deux populations.

B Conclusion

Les premiéres conclusions de 1’étude
PHAKIDEX suggerent que le DEX-i
demeure un traitement efficace et stir
pour I’OMD, méme chez les patients
phaques présentant un risque accru de
cataracte. Ces résultats ouvrent la voie a
une utilisation plusrépandue de cette thé-
rapie chezles patients diabétiques, offrant
unealternative précieuse a d’autres traite-
ments. Les perspectives futures devraient
se concentrer sur la détermination des
facteurs de risque individuels et la per-
sonnalisation du traitement.

Cette étude a joué un réle crucial dans
I’extension des indications du DEX-i

dans les pays anglo-saxons. Auparavant,
le NICE préconisait derestreindre ce trai-
tement aux patients pseudo-phaques.
Cependant, les résultats prometteurs de
I’étude PHAKIDEX remettent en ques-
tion cette limitation, suggérant que le
DEX-i peut également étre bénéfique
pour les patients phaques [5].

Des recherches supplémentaires et des
suivis a plus long terme sont nécessaires
pour confirmer ces résultats et affiner
les recommandations cliniques. En
attendant, ’étude PHAKIDEX contribue
significativement a notre compréhen-
sion des avantages et des considérations
liées al'utilisation du DEX-i dans le trai-
tement de ’'OMD.
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Histoire naturelle et prise en charge
chirurgicale des trous lamellaires

RESUME: Les trous lamellaires sont définis par une perte de tissu rétinien fovéolaire ne touchant
pas toute I’épaisseur de la rétine. Dans une large étude multicentrique, nous avons récemment dé-
crit I’histoire naturelle des trous lamellaires et étudié les résultats chirurgicaux des patients opérés.
L’évolution naturelle se fait vers une perte progressive de I'acuité visuelle et peut étre marquée par
I’évolution spontanée vers un trou maculaire de pleine épaisseur. En cas de baisse d’acuité visuelle
associée a un trou lamellaire, une chirurgie par vitrectomie peut permettre une restauration de I’archi-
tecture fovéolaire et une amélioration fonctionnelle. Cependant, toutes les approches chirurgicales
ne se valent pas. Une vitrectomie avec dissection maculaire prudente et réalisation d’un lambeau de
prolifération épirétinienne et de membrane limitante interne apporte les meilleurs résultats anato-
miques et visuels, et limite le risque de trou maculaire de pleine épaisseur post-opératoire.

=+ |. CHEHAIBOU, G. CAPUTO
Hépital Fondation Rothschild, PARIS.

Séméiologie
et physiopathogénie

Les trous lamellaires sont caractérisés
par la présence d'un défect fovéolaire
ne touchant pas toute ’épaisseur de la
rétine, a la différence des trous macu-
laires de pleine épaisseur. En tomo-
graphie a cohérence optique (OCT),
ils sont définis par la présence d’une
cavitation fovéolaire a bords irréguliers
fréquemment associée a une proliféra-
tion épirétinienne et a une interruption
de la zone ellipsoide [1]. Ils doivent
étre distingués des pseudo-trous macu-
laires et des membranes épirétiniennes
avec fovéoschisis aussi appelés par le
passé “pseudo-trous avec clivage intra-
rétinien” ou encore “trous lamellaires
tractionnels” [2, 3]. Les pseudo-trous
maculaires et membranes épirétiniennes
avec fovéoschisis sont la conséquence
d’une membrane épirétinienne contrac-

tile, présentant un pattern particulier,
et leur prise en charge est similaire a
celle de toute membrane épirétinienne

(fig. 1).

A contrario, les mécanismes physiopa-
thologiques impliqués dans la genese
des “vrais” trous lamellaires sont partiel-
lement compris. L'hypothese principale
met en cause le décollement postérieur
du vitré comme primum movens,
suivi d’une évolution dégénérative au
cours du temps. Lors du décollement
postérieur du vitré, la traction antéro-
postérieure vitréenne exercée sur la
fovéa peut s’accompagner de la forma-
tion d’un pseudo-kyste fovéolaire [4].
Ceci peut constituer la premiére étape
de la formation d’un trou maculaire de
pleine épaisseur, mais peut également
aboutir a un trou lamellaire lorsque le toit
de ce pseudokyste se rompt sans atteinte
des couches rétiniennes externes. Dans
certains cas, une cavitation rétinienne
va ensuite progressivement se consti-
tuer au cours du temps, donnant ’as-
pect classique des trous lamellaires. Les
mécanismes a I’origine de cette cavita-

tion rétinienne progressive ne sont pas
connus mais des processus inflamma-
toires pourraient étre en jeu [5].

Dans une large étude multicentrique
récemment publiée, nous avons rétros-
pectivement étudié I’évolution natu-
relle des patients suivis et les résultats
chirurgicaux des patients opérés pour un
trou lamellaire [6]. Cette étude incluait
178 yeux dont 89 avaient été suivis par
des OCT réguliers pendant au moins
6 mois et 89 opérés.

Evolution naturelle
des trous lamellaires

Apres une durée de suivimoyenne d’en-
viron 3,5 ans, nous n’avions pas noté de
baisse d’acuité visuelle moyenne signi-
ficative (20/35 versus 20/38 équivalent
Snellen). D’autres auteurs ont rapporté
des résultats comparables dans la lit-
térature. Dans une étude rétrospective
portant sur 62 yeux atteints de trou
lamellaire avec prolifération épiréti-
nienne, Pang et al. avaient rapporté une
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Trou lamellaire

* Profil fovéolaire irrégulier
* Perte de tissu rétinien
* Prolifération épirétinienne

Pseudo-trou maculaire

* Membrane épirétinienne MER
avec contraction centripete

« Epaississement rétinien

* Verticalisation du profil fovéolaire

MER - fovéoschisis

* MER avec contraction centrifuge
« Clivage intrarétinien

« Absence de perte de tissu

Fig. 1: Nomenclature OCT. Images en face et coupes OCT d’un trou lamellaire (A), d’'un pseudo-trou maculaire (B) et d’'une membrane épirétinienne avec fovéoschisis
(C). A: Les trous lamellaires sont définis par la présence d’une cavitation rétinienne, par perte de tissu rétinien fovéolaire, a bords irréguliers. Une prolifération épi-
rétinienne est présente a la surface de la rétine, visible en OCT comme un tissu isoréflectif, amorphe et d'épaisseur variable. Une altération de la zone ellipsoide est
fréquemment présente ou peut apparaitre au cours du temps. On note 'absence de plis rétiniens sur l'image en face. B: Les pseudo-trous maculaires sont caractérisés
par une augmentation de 'épaisseur maculaire avec une verticalisation des bords de la fovéa. Ils sont la conséquence de la contraction centripéte d’'une membrane
épirétinienne épargnant le centre fovéolaire, bien visible ici sur l'image en face. C: Les membranes épirétiniennes avec fovéoschisis présentent une membrane épi-
rétinienne avec différents foyers de contractions excentriques, visibles sur l'image en face, dont la contraction centrifuge entraine un clivage des bords fovéolaires au
sein de la couche des fibres de Henlé.

Fig. 2: Evolution naturelle d’'un trou lamellaire (d'aprés [6]). Coupes OCT d'un patient de 68 ans. A: En début de suivi, on note la présence d'une cavitation fovéolaire a
bords irréguliers (tétes de fléches noires). Une prolifération épirétinienne est visible a la surface de la rétine (tétes de fleches blanches). B: Aprés un an de suivi, on
note un élargissement (tétes de fléches noires) et un approfondissement (étoile blanche) de la cavitation fovéolaire. On note également l'apparition d’'une irrégularité
de la zone ellipsoide (fleche blanche). C: Aprés 6,5 ans de suivi, la prolifération épirétinienne s'est épaissie (tétes de fleches blanches) et la cavitation fovéolaire s’est

majorée avec un affaissement de la membrane limitante externe et une interruption de la zone ellipsoide (fléeche blanche).
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baisse d’acuité visuelle de 0,3 logMAR a
2 ans de suivi dans 5 % des cas [7].

Cependant, parmi les patients obser-
vés, 14 yeux (15,7 %) ont présenté une
baisse d’acuité visuelle supérieure a
0,2 logMAR, considérée comme indivi-
duellement significative. Surle plan ana-
tomique, 1/4 des patients sans atteinte de
la zone ellipsoide en début de suivi ont
développé une interruption de celle-ci
au cours du suivi, et cette altération était
associée a un risque de baisse d’acuité
visuelle.

Ainsi, bien que la majorité des patients
atteints de trou lamellaire garde une
acuité visuelle relativement stable au
cours du temps, certains présentent
une cavitation rétinienne progressive

20025

associée a une atteinte des couches réti-
niennes externes et une baisse d’acuité
visuelle progressive (fig. 2).

Au sein du groupe de patients observés,
9yeux (10 %) ont spontanément évolué
vers un trou maculaire de pleine épais-
seur. Aucun facteur de risque d’évolu-
tion depuis un trou lamellaire vers un
trou maculaire n’a été retrouvé comme
statistiquement significatif. Le méca-
nisme de formation de ces trous macu-
laires atypiques pourrait impliquer une
traction tangentielle en cas de membrane
épirétinienne associée au trou lamel-
laire et/ou un mécanisme dégénératif
avec cavitation rétinienne jusqu’a rup-
ture de la membrane limitante externe
et du plancher fovéolaire. Dans une
étude précédemment publiée en 2022,

1212011

03/2012

032013

Fig. 3: Evolution spontanée d’un trou lamellaire vers un trou maculaire de pleine épaisseur (d'aprés [8]).
Coupes OCT séquentielles d'un patient présentant un trou lamellaire ayant spontanément évolué vers un
trou maculaire de pleine épaisseur. A: L'OCT initiale montre un trou lamellaire avec interruption des couches
rétiniennes externes (EZ et ELM). B: 3 mois plus tard, le patient rapporte une baisse d'acuité visuelle et 'OCT
retrouve un trou maculaire de pleine épaisseur de petite taille et a bords plats. C: Aprés chirurgie par vitrec-
tomie, dissection de limitante interne et tamponnement par gaz, on note une restauration du profil fovéolaire
avec la persistance de kystes intrarétiniens et une irrégularité de la zone ellipsoide.

nous avions rapporté une série de 20 cas
de trous lamellaires ayant évolué vers
un trou maculaire de pleine épaisseur
opéré. Ces trous maculaires ont pour
particularités d’étre en régle générale
de petite taille, d’avoir des bords plats
et de présenter de la prolifération épiré-
tinienne sur leurs berges. Une chirurgie
par vitrectomie, dissection de limitante
interne et tamponnement interne par
gaz permet une fermeture de ces trous
maculaires secondaires avec une restau-
ration du profil fovéolaire et un retour a
la vision initiale (fig. 3) [8].

B Prise en charge chirurgicale

Les trous lamellaires ont longtemps été
considérés comme incurables etbien que
certains patients présentent une baisse
d’acuité visuelle progressive, une simple
surveillance était par le passé habituel-
lement recommandée [7]. Plus récem-
ment, différentes équipes ont évalué le
bénéfice d’une prise en charge chirurgi-
cale avec des résultats contradictoires et
unrisque non négligeable de trou macu-
laire post-opératoire.

Un des objectifs de notre étude était
d’évaluer les résultats chirurgicaux et
de comparer les différentes approches
chirurgicales utilisées, en incluant le
pelage ou non de la membrane limi-
tante interne, la technique de dissection
maculaire employée (pelage complet
versus lambeau de prolifération épi-
rétinienne et/ou de limitante interne)
et I'utilisation ou non d’un tamponne-
ment intraoculaire. Pour les 89 yeux
opérésinclus, I’acuité visuelle moyenne
s’était significativement améliorée de
20/60 en pré-opératoire a 20/40 équiva-
lent Snellen a 6 mois post-opératoire et
était ensuite restée stable apres un suivi
moyen de 2 ans.

En analyse multivariée, le pelage de la
membrane limitante interne (versus!’ab-
sence de pelage) était le principal facteur
associé a une meilleure acuité visuelle
post-opératoire, avec un gain supérieur
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en cas de lambeau versus pelage complet.
L'utilisation d’'un tamponnement intrao-
culaire n’était en revanche pas associée
a l’acuité visuelle post-opératoire. Les
autres facteurs associés a une meilleure
acuité visuelle post-opératoire étaient
une meilleure acuité visuelle initiale etla
présence concomitante d'une membrane
épirétinienne en préopératoire. Une
préservation de la prolifération épiréti-
nienne fovéolaire, laissée attachée aux
bords du trou oureplié enregard du trou,
versus un pelage complet, était associée
a une meilleure acuité visuelle post-
opératoire en analyse univariée mais
n’était plus significativement associée
aurésultat visuel en analyse multivariée

(fig. 4).

Parmi les patients opérés, on notait la sur-
venue de 8 cas (9 %) de trous maculaires
post-opératoires (fig. 5). En analyse multi-
variée, la survenue d’un trou maculaire
post-opératoire était associée ala présence
d’une altération de la zone ellipsoide sur
I’'OCT préopératoire (HR =10,5) et a I’ab-
sence de pelage delamembrane limitante
interne (HR = 20). L'utilisation d'un tam-
ponnement n’était pas associée aurisque
de trou maculaire post-opératoire. La
technique de dissection de la prolifération
épirétinienne n’était pas non plus asso-
ciée au risque de trou maculaire. I existe
cependant un rationnel pour penser
qu’une préservation fovéolaire dela proli-
fération épirétinienne pourrait contribuer
a restaurer le profil fovéolaire et a limi-

ter le risque de trou maculaire post-opé-
ratoire [9]. En effet, ce tissu prolifératif
étant connecté au tissurétinien au sein du
trou, une traction excessive lors du pelage
maculaire pourrait entrainer une rupture
du plancher fovéolaire aboutissant & un
trou maculaire post-opératoire de pleine
épaisseur. De plus, ce tissu, composé prin-
cipalement de cellules gliales en étude
histologique, pourrait contribuer a res-
taurer I’architecture fovéolaire et rétablir
I’homéostasie rétinienne [10].

B Conclusion

Certains patients atteints de trou lamel-
laire présentent une cavitation fovéolaire

Fig. 4: Images peropératoires d'un cas de trou lamellaire opéré avec préserva-
tion fovéolaire de la prolifération épirétinienne (d'aprés [9]). A: Image peropéra-
toire du fond d'ceil et coupes OCT d’un patient présentant un trou lamellaire avec
prolifération épirétinienne. B: La prolifération épirétinienne apparait comme
un tissu amorphe, jaunatre et adhérent a la rétine. C: Lors de la dissection de
la prolifération, ce tissu apparait connecté au tissu rétinien au sein du trou. La
prolifération est disséquée de fagon centripéte vers le trou lamellaire et laissée
attachée a ses bords. D: Aprés coloration a l'aide de Membrane Blue Dual, la
membre limitante interne est disséquée sur 360°. E: Le tissu prolifératif laissé
attaché aux bords du trou peut étre raccourci au vitréotome. F: En fin de procé-
dure, 'OCT peropératoire peut permettre de s'assurer de l'absence de formation
de trou maculaire de pleine épaisseur.

Fig. 5: Trou maculaire post-opératoire (d'aprés [6]). Coupes OCT de l'ceil d'un
homme de 62 ans opéré pour un trou lamellaire et qui a développé un trou macu-
laire post-opératoire de pleine épaisseur. A: L'OCT pré-opératoire montre un trou
lamellaire avec prolifération épirétinienne (pointes de fléches blanches) et alté-
ration de la zone ellipsoide (fléche blanche). L'acuité visuelle pré-opératoire était
de 20/32 équivalent Snellen. Une chirurgie par vitrectomie avec pelage complet
de la prolifération épirétinienne et de la membrane limitante interne a été réa-
lisée. B: A 2 mois post-opératoire, 'OCT montre un trou maculaire complet et
l'acuité visuelle a chuté a 20/400 équivalent Snellen. C: Une seconde chirurgie a
été réalisée avec élargissement du pelage de la membrane limitante interne et
tamponnement interne par gaz permettant une fermeture du trou maculaire et

une amélioration de l'acuité visuelle a 20/80 équivalent Snellen.
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POINTS FORTS

B Un trou lamellaire est défini par une perte de tissu rétinien
fovéolaire, caractérisée en OCT par une cavitation fovéolaire a
bords irréguliers et fréquemment associée a une prolifération
épirétinienne et une altération de la zone ellipsoide.

B Les trous lamellaires doivent étre distingués des pseudo-trous
maculaires et membranes épirétiniennes avec fovéoschisis,
dont la prise en charge est similaire a celle de toute membrane

épirétinienne.

B Les patients atteints de trou lamellaire peuvent présenter une
perte progressive de tissu rétinien avec une altération des couches
rétiniennes externes, associées a une baisse d'acuité visuelle

progressive.

B Une évolution spontanée vers un trou maculaire de pleine
épaisseur est possible, impliquant une traction tangentielle et/ou

un processus dégénératif.

B En cas de baisse d'acuité visuelle associée a trou lamellaire, une
chirurgie par vitrectomie peut étre proposée.

B Une vitrectomie avec dissection et lambeau de prolifération
épirétinienne et limitante interne offre le plus de chance
de restauration de l'anatomie fovéolaire et d'amélioration
fonctionnelle, et limite le risque de trou maculaire post-opératoire.

progressive avec altération des couches
rétiniennes externes, associées a une
baisse d’acuité visuelle. L’évolution
naturelle des trous lamellaires peut
également étre marquée par une conver-
sion vers un trou maculaire de pleine
épaisseur avec un risque évalué a pres
de 10 % a 3 ans de suivi. En cas de baisse
d’acuité visuelle, une chirurgie peut per-
mettre une restauration del’architecture
fovéolaire et une amélioration de I’acuité
visuelle. Une dissection maculaire avec
lambeau de prolifération épirétinienne
etdelimitante interne, avec ou sans tam-
ponnement intraoculaire, offre le plus de
chance de succes et limite le risque de
trou maculaire post-opératoire.
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Dictionnaire des nouveaux acronymes
de maladies et de signes pathologiques

RESUME: Les acronymes sont nombreux en médecine et I’ophtalmologie n’y déroge pas pour définir
des pathologies ou signes pathologiques. Le spectre des pachychoroides, de description récente, pré-
sente des acronymes comme la PPE, la PPS ou le FIPED. Les acronymes dans le spectre des DMLA
sont en rapport avec de nouveaux sighes en OCT (SHE) ou des tableaux cliniques particuliers (EMAP,
PEHCR). Le PEVAC et la PAMM correspondent a des pathologies vasculaires: le PEVAC est un dia-
gnostic d’élimination et la PAMM s’associe a une notion d’occlusion artérielle incompléte rétinienne.
Enfin, la SMACH regroupe pour I’'instant peu de cas dans la littérature.

= V. SARDA1, S.-Y. COHEN2

1,2 Centre d’imagerie et de laser, PARIS.

1 Centre ophtalmologique Saint Paul, PARIS.
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n acronyme est un mot formé des
U initiales de plusieurs mots qui
se prononce comme un mot et
non pas lettre par lettre, contrairement
a un sigle. Cet article s’intéresse aux

acronymes récemment décrits en rétine
médicale.

Les acronymes dans le spectre
des pachychoroides

La pachychoroide est une entité récente
et se définit par une augmentation
inconstante diffuse ou focale de I’épais-
seur choroidienne avec une dilatation
des vaisseaux choroidiens (pachy-
vaisseaux) adjacents a la membrane de
Bruch, associée a une perte de la cho-
riocapillaire et de la couche de Sattler.
Il existe aussi une hyperperméabilité
choroidienne au vert d’indocyanine [1].
Le spectre des pachychoroides associe
plusieurs nouvelles entités.

>>> La PPE (Pachychoroid Pigment
Epitheliopathy) regroupe des modi-
fications de 1’épithélium pigmentaire
(altération, petits décollements) sans
fluide sous-rétinien dans un contexte de
pachychoroide [2]. Ces altérations sont
localisées en regard des zones d’épais-
sissement choroidien et des pachyvais-
seaux. Les patients sont plus jeunes que
dans la DMLA. Cette pathologie peut
mener a une choriorétinopathie séreuse
centrale (CRSC), une vasculopathie

Fig. 1: Coupe d'OCT d'une PPE.

polypoidale ou une néovascularisation
de type 1 (fig. 1).

>>>Le PPS (Peripapillary Pachy-
choroid Syndrome) est une pachycho-
roide localisée en péripapillaire [3].
Les modifications de 1’épithélium pig-
mentaire sont aussi localisées en péri-
papillaire et plus particulierement en
inter-maculopapillaire. Dans cette zone
péripapillaire, on peut observer des
kystes intrarétiniens en OCT, des décol-
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lements séreux rétiniens, des fuites de
fluorescent (50 %), des plis chorioréti-
niens (77 %) voire un cedéme papillaire.
L’atteinte est le plus souvent bilatérale.
Les patients sont asymptomatiques sauf
en cas d’cedéme papillaire et/ou de fuite
menacant la fovéa. Les diagnostics diffé-
rentiels sont le rétinoschisis, I'uvéite pos-
térieure et lamaladie de Harada (fig. 2).

Fig. 2: Coupe d'OCT d'une PPS.

Fig. 3: Coupe d'OCT d'un FIPED néovascularisé.

>>> Le FIPED (Flat Irregular Pigment
Epithelial Detachment) est un décolle-
ment plan et irrégulier de I’épithélium
pigmentaire qui peut étre néovascularisé
ou non [4] dans les cas de CRSC chro-
niques. La présence de FIPED souléve la
question de la présence de néovaisseaux
de type 1 associés dont le diagnostic est
difficile et nécessite une imagerie mul-

1 injection
d'anti-VEGF

Fig. 4: Coupe d'OCT d'une SHE.

timodale, notamment I’OCT-angiogra-
phie. Le caractére vascularisé ou non
aura des implications sur la prise en
charge thérapeutique (fig. 3).

Les acronymes
dans le spectre des DMLA

L'évolution de I'imagerie rétinienne mul-
timodale a permis de découvrir de nou-
veaux signes OCT et de nouvelles formes
pathologiques dans la dégénérescence
maculaire liée a1’age (DMLA).

>>> La SHE (Subretinal Hyper-
reflective Exudation) est une lésion
grise hyperréflective pré-épithéliale
exsudative et a été décrite en 2014 en
OCT [5, 6]. C’est un excellent biomar-
queur de récurrence néovasculaire jus-
tifiant un traitement anti-VEGF. Cette
lésion, qui peut étre retrouvée dans la
DMLA et dans la myopie, correspond
aun signe précoce d’activité néovascu-
laire et doit conduire a un traitement pré-
coce. Au fond d’eeil, lalésion est jaunéatre
etiso-autofluorescente. Aucun fluxn’est
détecté en OCT-A. Les diagnostics dif-
férentiels sont les hémorragies sous-
rétiniennes, des dépots vitelliformes,
une fibrose ou une vascularisation pré-
rétinienne (fig. 4).

>>> U EMAP (Extensive Macular
Atrophy with Pseudodrusen) est une
lésion atrophique maculaire précoce
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apparaissant vers I’dge de 50 ans [7].
L’atteinte est bilatérale et symétrique.
Son évolution est rapide avec une large
atrophie maculaire d’axe vertical. Elle
s’associe a des pseudodrusen diffus et
des lésions dégénératives périphériques
pavimenteuses. Aucune mutation spé-
cifique n’a été retrouvée. Le profil des
patients est a prédominance féminine
avec des antécédents familiaux de
DMLA et de glaucome, et un terrain sys-
témique inflammatoire. L'incidence est
moins élevée dans les régions a régime
méditerranéen. Une exposition toxique
professionnelle peut étre retrouvée

(fig. 5).

>>>La PEHCR (Peripheral Exudative
Hemorrhagic ChorioRetinopathy)
est une hémorragie rétinienne massive
spontanée en périphérie chez le sujet
agé [8]. Le terrain est 1’4ge (77-83 ans),
I’ethnie caucasienne (99 %), le sexe
plutot féminin (69 %). Elle se présente
par des hémorragies sous-rétiniennes
périphériques associées a une exsuda-
tion (DEP hémorragique, exsudat lipi-
dique sous-rétinien), des altérations
de I’épithélium pigmentaire voire des
hémorragies vitréennes. L’atteinte est
majoritairement unilatérale et dans le
quadrant temporal au-dela de ’équa-
teur. Cette pathologie est fréquemment
associée a une DMLA typique. Elle peut
étre asymptomatique ou entrainer une
baisse de I’acuité visuelle ou ’appari-
tion de corps flottants. Les lésions sont
stables ou évoluent vers la fibrose sous-
rétinienne (fig. 6).

Les acronymes dans le spectre
des anomalies vasculaires

>>> La PAMM (Paracentral Acute
Middle Maculopathy) se présente
comme un scotome paracentral aigu
a fond d’ceil normal. Une lésion gri-
satre est visible a I'infrarouge SLO, une
hyperréflectivité en OCT est limitée
aux plexiformes internes et externes.
La probable physiopathologie est une
ischémie capillaire focale secondaire a

Fig. 6 : Rétinophotographie couleur et coupe d’'OCT d'une PEHCR.
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POINTS FORTS

PPS, FIPED.

touche les sujets plus agés.

incompléte.

ce jour.

B Le spectre des pachychoroides a ses nouveaux acronymes: PPE,

B LEMAP touche des sujets plus jeunes que la DMLA, et la PEHCR

B Le SHE est un biomarqueur de récurrence néovasculaire précoce.

B LA PAMM est en rapport avec une occlusion artérielle rétinienne

B Le PEVAC est un diagnostic d’élimination.

B Le SMACH est une nouvelle entité, peu de cas ont été répertoriés a

une occlusion artérielle incompleéte. Le
complexe capillaire profond n’est pas
occlus mais un apport d’oxygene serait
insuffisant pour la consommation des
plexiformes riches en mitochondries,
fortes consommatrices d’oxygene. Le
terrain est plutét un homme de plus de
60 ans avec des anomalies vasculaires
rétiniennes associées. C’est une macu-

lopathie par hypoperfusion, caractérisée
par aspect blanchatre de la rétine plus
ou moins étendu. Cet acronyme a été
décrit par Sarraf en 2013 [10] mais nous
avions décrit en 2011 avec le Pr Paques
des lésions blanchatres péri-veinulaires
enrapport avec une hypoperfusion sous
le terme de “blancs péri-veinulaires”

(fig. 7).

e | | e S
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Fig. 7: Coupe d’OCT d'une PAMM (cas du Dr Bénédicte Dupas, Paris).

>>> [ AMNR (Acute Macular Neuro-
Retinopathy) est aussi un scotome
paracentral aigu plusrare que la PAMM,
chezles femmes plus jeunes et sans ano-
malie vasculaire rétinienne associée.

>>>Le PEVAC (Perifoveal exudative
vascular anomalous complex) est une
entité clinique découverte en 2011 et cor-
respond a la présence unilatérale d’'une
lésion vasculaire micro-anévrysmale
périfovéale isolée dans le plexus profond
et/ou superficiel pouvant étre associée a
des phénomenes exsudatifs [11].

L'angiographie a la fluorescence montre
un microanévrysme bien défini avec
possible fuite du colorant au temps
tardif. En OCT, la lésion hyperréflec-
tive ronde avec un mur hyperréflectif
et une lumiere hyporéflective pouvant
étre associée a des exsudats durs et des
kystesintrarétiniens. Uneraréfaction des
capillairesrétiniens en péri-lésionnel est
retrouvée dans 75 % des cas. Aucune
pathologie systémique (notamment dia-
beéte) ni oculaire n’est retrouvée.

C’est un diagnostic d’élimination aprés
avoir écarté les causes systémiques (dia-
bete, HTA) ou locales (séquelle d’occlu-
sion veineuse rétinienne, anastomose
choriorétinienne, télangiectasies réti-
niennes) (fig. 8).

Le traitement est possible par laser ou
anti-VEGF siles phénomeénes exsudatifs
s’associent a une baisse visuelle.

B Autre nouvel acronyme

>>>La SMACH (ou Stellate Multiforme
Amelanotic CHoroidopathy) est une
entité pathologique de découverte
récente avec peu de cas dans la littéra-
ture. C’est un tableau de décollement
séreux sous-rétinien maculaire associé
aune choroidopathie aspécifique unila-
térale [12]. Le fond d’ceil présente une
lésion choroidienne d’aspect dendri-
tique jaunétre de cause inconnue sou-
vent associée a un décollement séreux
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rétinien (56 % des cas). La choroide est
épaissie de maniére irréguliére et pré-
sente une accumulation de matériel
hyperréflectif pouvant étre vue au sein
de la choroide avec une hyperplasie et
une hyperpigmentation de 1’épithélium
pigmentaire en regard. Aucune néovas-
cularisationn’y était associée, ni de fuite
en angiographie (fig. 9).

B Conclusion

Le développement de I’imagerie réti-
nienne multimodale permet de décou-
vrir de nouvelles maladies et signes en
rétine médicale, permettant une meil-
leure connaissance physiopathologique
de larétine et une prise en charge optimi-
sée de nos patients.

Fig. 8: Rétinophotographie couleur et autofluorescente, coupe d'OCT et angiographie a la fluorescence d'un

PEVAC non exsudatif.

Fig. 9: Coupe OCT d'une SMACH (Images du Pr Yves Salomon Cohen, CIL).
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Décollements de I'épithélium
pigmentaire : quelle exploration ?
quelle prise en charge ?

RESUME: La formation de décollements de I’épithélium pigmentaire (DEP) implique des mécanismes
tels que des modifications dégénératives de la membrane de Bruch, I’'accumulation de résidus dans
les cellules de I'épithélium pigmentaire rétinien (EPR) et I’apparition de néovascularisation macu-
laire. Cet article se concentre sur les DEP avasculaires — comprenant les DEP drusénoides et séreux,
associés a la forme non-néovasculaire — et les DEP (fibro-) vasculaires — indiquant la présence de
néovaisseaux maculaires, pouvant étre exsudatifs ou non-exsudatifs. La prise en charge de la DMLA
dépend du type de DEP identifié, soulignant I'importance d’une exploration précise par difféerentes

techniques d’imagerie.

= A. MIERE
CHI de Créteil, Université Paris Est CRETEIL.

a ’age (DMLA) est une maladie

complexe ayant une étiologie
multifactorielle. Bien que sa pathoge-
nese implique de nombreux éléments,
l’atteinte de I'unité composée des photo-
récepteurs, de I’épithélium pigmentaire
rétinien (EPR), de lamembrane de Bruch
et de lachoriocapillaire (CC) est centrale
danslaDMLA. Le dysfonctionnement de
cette unité peut conduire au développe-
ment de drusen, avec une atteinte pro-
gressive des photorécepteurs, de 'EPR et
de la CG, et, dans le temps, une progres-
sion vers une DMLA avancée, dans ses
formes exsudative et atrophique.

I a dégénérescence maculaire liée

Les décollements de I’épithélium pig-
mentaire (DEP) rétinien indiquent la
séparation anatomique entre la lame
basale de I’épithélium pigmentaire
rétinien et la membrane de Bruch sous-
jacente.En 1966, Gass a émis ’hypothése

selon laquelle les DEP dans la DMLA
pourraient étre liés a une néovasculari-
sation sous-jacente, une observation fon-
damentale pourles futures recherches et
la compréhension de la pathogénese de
laDMLA [1].

La formation des DEP dans le contexte de
DMLA implique plusieurs mécanismes:
1. modifications dégénératives au niveau
de la membrane de Bruch;

2. accumulation progressive de résidus
dans les cellules de ’'EPR, conduisant &
la formation de drusen, avec séparation
progressive de ’'EPR de lamembrane de
Bruch;

3. apparition d’une néovascularisation
maculaire.

Au cours du temps, plusieurs classifi-
cations des DEP ont vu le jour, avec des
catégories telles que DEP drusénoides,
séreux, vascularisés ou mixtes. Les
deux premiers sont principalement
associés a la forme non-néovasculaire
de la DMLA. En revanche, les DEP vas-
cularisés témoignent de la présence
d’une néovascularisation maculaire de

type 1 (sous’EPR), et donc d'une DMLA
néovasculaire. Différentes techniques
invasives d’imagerie — comme ’angio-
graphie a la fluorescéine (FA) et au vert
d’indocyanine (ICG) — et non-invasives
—photo couleur, infrarouge, autofluores-
cence du fond de I'eil (FAF), tomogra-
phie en cohérence optique (OCT) et OCT
angiographie —jouent un role essentiel
dans!’exploration correcte des différents
types de DEP. Aussi, la prise en charge
sera différente en fonction du type de
DEP identifié.

B Les DEP avasculaires

Les DEP avasculaires (DEPa) sont des
DEP dégénératifs, une sous-catégorie
dans laquelle on retrouve les DEP dru-
sénoides et les DEP séreux. La connais-
sance de leur évolution naturelle est
limitée.

1. Les DEP drusénoides

>>> Les DEP drusénoides sont un facteur
derisquebien connu de progression vers
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une DMLA avancée. Aufond del’ceil, ils
se caractérisent par une élévation jaune
ou jaune-blanche de ’EPR, bien délimi-
tée, retrouvée habituellement au niveau
maculaire. Ils sont souvent entourés par
de (grands) drusen séreux, parfois avec
des bordures festonnées. Ils ont parfois
une pigmentation brune ou grisatre, d’as-
pect étoilé ou moucheté.

L’étude AREDS (Age-related Eye Disease
Study) a défini un DEP drusénoide
comme la confluence de drusen ayant
un diametre de plus de 350 pm sur la
photographie couleur du fond de I'ceil.
En étudiant longitudinalement I’his-
toire naturelle des yeux avec DEP drusé-
noide dans le cadre d’'une DMLA, elle a
démontré une évolution vers une DMLA
avancée dans 42 % des yeux, dont 19 %
présentant une atrophie géographique
(AG) et 23 % présentant une néovas-
cularisation maculaire (MNV) dans les
5ans [2].

Balaratnasigam et al. ont mené une
étude longitudinale portant sur 21 yeux
présentant de grands DEP drusénoides
(avec une largeur moyenne en OCT de
2427 pm). Cette étude a démontré que
le volume du DEP a la consultation ini-
tiale (baseline) était associé au collapsus
du DEP menant a une AG [3]. Fragiotta

Fig. 1: Imagerie multimodale d'un DEP drusénoide.

et al. ont étudié les facteurs de risque
de DMLA néovasculaire en observant
73 yeux atteints de DMLA intermé-
diaire: ils ont montré que la présence
d’un DEP drusénoide augmentait le
risque de DMLA néovasculaire. C’étaitla
largeur du DEP, mais pas la hauteur, qui
était associée au développement d’une
DMLA néovasculaire [4].

>>> ’imagerie multimodale des DEP
drusénoides (fig. 1) comprend diffé-
rentes techniques [5]:

—infrarouge: hyporéflectifs, bien délimi-
tés, bords festonnés;

—FAF: généralement iso-fluorescents ou
hyper-autofluorescents;

—OCT: aspect dense et homogene avec
une hyperréflectivité modérée (ou éle-
vée). Une zone hyporéflective située
entre larétine neurosensorielle et 'apex
du DEP ne signifie pas nécessairement
qu’il existe une néovascularisation
associée, car cela peut correspondre a
un fluide sous-rétinien non-exsudatif
ou a une lésion vitelliforme acquise [5,
6]. Cependant, dans ces cas douteux, une
angiographie (ICG) est le plus souvent
nécessaire;

—OCT-angiographie: au niveau des seg-
mentations choriocapillaires, un mas-
quage entrainé par la lésion est le plus
souvent visualisé, entouré par de petites

QLT : moderea

zones de masquage correspondant aux
drusen (séreux) qui entourent le DEP
drusénoide;

— AF: hypofluorescence dans la phase
précoce avec imprégnation sans diffu-
sion dans la phase tardive;

—ICG: lésion hypofluorescente homo-
géne au cours de la phase précoce et
hypofluorescente tout au long de la
séquence angiographique;

Cetype de DEP étant un facteur derisque
de développement d’'une DMLA avan-
cée, les patients devront étre suivis de
maniere réguliere. Comme dit plus
haut, la présence du fluide sous-réti-
nien ne doit pas étre considérée d’emblée
comme évocatrice d'une néovasculari-
sation sous-jacente, mais devra inciter a
réaliser davantage d’imagerie afin d’ex-
clure cette potentialité.

2. Les DEP séreux

>>> Au fond de I’eil, les DEP séreux
apparaissent comme des élévations
translucides ou orange-jaunatre de
I’EPR avec des bords nets, en forme de
dome (en raison d’une accumulation
de liquide). Yannuzzi et al., dans une
étude portant sur 154 patients atteints
de DMLA néovasculaire, ont rapporté
une prévalence de 10,4 % de DEP séreux

went hyperreflectif
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POINTS FORTS

multimodale.

sous-jacente.

différente.

B Les DEP drusénoides sont un facteur de risque bien connu de
progression vers une DMLA avancée.

B Dans le cas d'un DEP séreux, il faudra éliminer la présence d'une
néovascularisation dans l'encoche du DEP grace a l'imagerie

B Les DEP avasculaires (drusénoides et séreux) peuvent s'associer
avec du fluide sous-rétinien en l'absence de néovascularisation

B Les DEP (fibro-) vasculaires peuvent étre exsudatifs ou non-
exsudatifs (néovascularisation quiescente ou non-exsudative
asymptomatique), et par conséquent, avoir une histoire naturelle

plus grand que 2 diametres papillaires.
Dans la méme série, ils ont montré une
prévalence de 23,1 % de DEP séreux
volumineux chezles patients atteints de
vasculopathie choroidienne polypoidale
(VPQ) [7].

L’évolution de ces DEP séreux est chro-
nique et indolente, avec le développe-
ment au long cours de complications
néovasculaires ou atrophiques. Des
études antérieures ont montré que dans
322439 % des cas, une néovascularisa-

nirarouge:: hy

Fig. 2: Imagerie multimodale d'un DEP séreux.

tion maculaire se développait, et que
dans 21 a 38 % des cas, le DEP séreux
finissait par s’aplatir et devenir atro-
phique [8, 9].

>>> L’imagerie multimodale des DEP
séreux comprend des techniques inva-
sives et non-invasives (fig. 2):
—’aspect réticulaire hyperréflectif en
infrarouge et hyperautofluorescent en
FAF est distinctif des DEP séreux [10].
Cetaspectréticulaire estlié ala présence
d’une hyperplasie de 'EPR;;

—en OCT, les DEP séreux apparaissent
comme des élévations abruptes et bien
délimitées de 'EPR avec un espace sous-
RPE homogene et hyporéflectif. Parfois,
du fluide sous-rétinien non-exsudatif ou
du matériel vitelliforme peut exister au
sommet du DEP séreux [5, 6] ;

—en AF, on observe une hyperfluores-
cence précoce avec une imprégnation
progressive sans diffusion. La présence
d’une encoche hyperfluorescente au
bord du DEP est un signe qui doit évo-
quer une suspicion de néovascularisa-
tion dans I’encoche. Dans ces cas, 'ICG
est un outil excellent pour différencier
unDEP vascularisé d’un DEP avasculaire
séreux qui est caractérisé par une zone
d’hypofluorescence en ICG. Nota bene:
si une néovascularisation existe dans
I’encoche du DEP séreux, en ICG une
plaque hyperfluorescence sera décelée.

Comme nous I’avons vu dans le cadre
des DEP drusénoides et séreux, les DEP
avasculaires sont (parfois) une source de
questionnement pour le clinicien:
—est-onsirqu’iln’y a pas denéovascula-
risation dans ’encoche du DEP ?
—s’agit-il d’'un pseudo-DSR au sommet
du DEP ou d’un DSR secondaire a un
néovaisseau ?

—que faire si le DEP (et/ou le pseudo-
DSR) s’accroit au cours du suivi?
—quelle évolution et dans quel délai?

La littérature actuelle ne répond qu’en
partie a ces questions. Cependant, il faut
souligner que les DEP avasculaires avec
fluide sous-rétinien sont importants a
reconnaitre pour éviter un traitement
inutile par anti-VEGF. L’apparition de ce
fluide sous-rétinien (pseudo-DSR) peut
étrelerésultat d'une décompensation de
I’EPR et d’une défaillance de la pompe
de’EPR [6].

B Les DEP (fibro-) vasculaires

Les DEP (fibro-) vasculaires (fig. 3)
indiquent la présence de néovaisseaux
maculaires de type 1, sous-épithéliaux,
avec une localisation anatomique entre
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Fig. 3: Imagerie multimodale d’un DEP (fibro-) vasculaire.

I’EPR et la membrane de Bruch. Ce type
de néovascularisation émane de la cho-
roide et arrive dans I’espace sous ’EPR
par des ruptures dans la membrane de
Bruch. Comme cette néovascularisation
ne dispose pas d’une barriere héma-
to-rétinienne interne appropriée, elle a
tendance a exsuder et a saigner, jouant
ainsi un réle central dans la formation
de ce type de DEP [11]. Ces DEP (fibro-)
vasculaires et/ou hémorragiques sont
également retrouvés dans la VPC, ou
les polypes (exsudatifs, parfois hémor-
ragiques) sont attachés a la face posté-
rieure de I’EPR avec ’aspect “pearls on
a string” [5].

>>> A l'imagerie:

—I’OCT met en évidence une élévation
irréguliére de ’'EPR avec une réflectivité
hétérogene souvent le long de la surface
postérieure de ’'EPR décollé. Du fluide
sous-rétinien (DSR) ou intrarétinien
(logettes cystoides), du gris sous-rétinien
(subretinal hyperreflective exudation)
peuvent accompagner ce type de DEP;
—sur I’AF, une hyperfluorescence pré-
coce mal délimitée avec une hyper-
fluorescence tardive, une diffusion et
des pin points sont retrouvés. Si le DEP
vascularisé esthémorragique, un blocage
atoutes les phases de I’ AF sera présent;
—enICG, les DEP (fibro-) vasculaires pré-

sentent une zone d’hyperfluorescence
au temps tardif appelée plaque. Dans le
cas de la VPC, I'ICG met en évidence les
polypes ainsi que le réseau vasculaire
ramifié (“branching vascular network”,
BVN) correspondant;
—1’0OCT-angiographie est un outil pré-
cieux dans la détection non-invasive
d’une néovascularisation de type 1 au
sein d’un DEP, ainsi que pour la détec-
tion du BVN chez les patients avec des
VPC.

L’évolution naturelle des DEP (fibro-)
vasculaires peut varier considérable-
ment en fonction de la présence ou de
I’absence d’une exsudation. Dans le
premier cas, malgré un traitement par
anti-VEGF, la progression d'un DEP vas-
culaire vers une lésion fibrovasculaire
(avec le fameux “angio-fibrotic switch”)
et finalement vers une cicatrice fibro-
tique a long terme est trés fréquente et
associée a un pronostic visuel réservé.

Dans le second cas, I’évolution des
DEP fibrovasculaires non-exsudatifs
(néovaisseaux quiescents ou néovais-
seaux sous-cliniques non-exsudatifs
asymptomatiques) semble plus bénigne
et certains patients peuvent ne jamais
subir de perte de vision, et ce, malgré la
croissance continue dela lésion néovas-

culaire. La prévalence de ces néovais-
seaux non-exsudatifs varie entre 6,25 et
27 % dans les yeux contre-latéraux des
patients avec une DMLA exsudative uni-
latérale [12]. L'incidence de I’exsudation
varie dans la littérature entre 20 et 80 %
(suivi de 6 mois a 2 ans).

Par conséquent, une simple observation
sembleraisonnable tantqu’iln’y a pas de
signes exsudatifs. Dés que ceux-ci appa-
raissent, un traitement par anti-VEGF
s’impose.

B Conclusion

Les DEP typiques dansla DMLA (comme
dans d’autres maladies ophtalmolo-
giques et systémiques) sont associés a
différents voies pathogéniques qui par-
fois se chevauchent. Il en résulte souvent
une perte de vision par atrophie ou com-
plications néovasculaires/fibrose a long
terme. Une identification correcte des
différents types de DEP al’aide de I'ima-
gerie multimodale est essentielle pour
une prise en charge appropriée.
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Du DEP drusénoide a la néovascularisation
maculaire de type 3: frontiere difficile

RESUME: Les DEP (décollements de I’épithélium pigmentaire) drusénoides résultent de la confluence
de drusen séreux. Leur évolution est marquée par une augmentation progressive de volume précédant
une phase d’atrophie de I’épithélium pigmentaire rétinien (EPR). L’apparition de sighes de souffrance
de I’EPR précéde la phase d’atrophie, avec notamment I'apparition de points hyper-réflectifs intraréti-
niens, interruption de la ligne de I'EPR, décollement séreux rétinien ou dépot de matériel vitelliforme.
Dans 2/3 des cas, les néovaisseaux de type 3 (ou anastomose choriorétinienne) se développent au
niveau des DEP drusénoides et doivent étre traités par injection intravitréenne d’anti-VEGF. 1l est donc
essentiel d’analyser I'imagerie multimodale et I’angio-OCT pour différentier le liquide non exsudatif lié
a la souffrance des cellules de ’EPR du liquide, secondaire a la présence de néovaisseaux de type 3.

= E. BOUSQUET
Hopital Lariboisiere (AP-HP),
Université de Paris Cité.

ment de I’épithélium pigmentaire

rétinien de la membrane de Bruch
sous-jacente, résultant de la confluence
de drusen séreux. Selon les criteres éta-
blis par le groupe AREDS (Age-Related
EyeDisease Study), le DEP drusénoide est
défini par un diametre supérieur a 350 pm
sur les photos couleur du fond d’ceil [1].

I e DEP drusénoide est un souléve-

H Un facteur de risque de DMLA

Une étude longitudinale du groupe
AREDS a démontré que la présence de
DEP drusénoide constituait un facteur
de risque important d’évolution vers
une dégénérescence maculaireliée a1'age
(DMLA) avancée [1]. En effet,a 5 ans, une
évolution vers I’atrophie était observée
dans 19 % des cas ou vers une DMLA
néovasculaire dans 23 % des cas. Il a
par ailleurs été démontré dans une autre
étude que la majorité des néovaisseaux
se développantau niveau des DEP drusé-

noides étaient des néovaisseaux de type 3
ou anastomose choriorétinienne [2].

B Evolution vers I’atrophie

Les DEP drusénoides sont caractérisés
par la séparation prolongée de I'EPR de
la choriocapillaire sous-jacente, ce qui
conduit a I’atrophie de ’'EPR et a la mort
secondaire des photorécepteurs [3]. La
hauteur des drusen est corrélée avec
la présence de signes d’atrophie qui se
développent principalement au sommet
ou apex du drusen [4], site particuliére-
ment sensible du fait de I’éloignement
des cellules de I'EPR de la choriocapil-
laire sous-jacente.

L’analyse en OCT des DEP drusénoides
qui évoluent vers ’atrophie a été étudiée
par’équipe du DrBailey Freund [5]. Les
auteurs ont rapporté une augmentation
progressive du volume du DEP précé-
dant son affaissement avec atrophie de
I’EPR (fig. 1). Cette étude a également
mis en évidence les signes OCT pré-
cédant ’atrophie avec notamment la
présence de points hyper-réflectifs intra-

rétiniens, une interruption de la ligne
de I’EPR ainsi que la présence de maté-
riel pseudo-vitelliforme [5]. Ces signes
témoignent d’un dysfonctionnement
de ’EPR et précedent I’affaissement du
DEP. Ces DEP drusénoides peuvent éga-
lement s’accompagner de décollement
séreux rétinien (DSR) souvent localisé a
I’'apex du DEP. Ce DSR serait secondaire
a un défaut de réabsorption des fluides
rétiniens par un EPR défectueux. Il est
important d’éliminer des néovaisseaux
sous-jacents et d’identifier le DSR non
exsudatif car le traitement par injection
intravitréenne d’anti-VEGF est inutile
dans ces cas [6-8].

Evolution vers les
néovaisseaux de type 3

Les néovaisseaux maculaires de type 3
sont une forme de DMLA néovascu-
laire. D’aprés la derniére nomenclature,
on distingue les néovaisseaux de type 1
(situés sous I’épithélium pigmentaire),
les néovaisseaux de type 2 (situés
au-dessus de I’épithélium pigmentaire)
etles néovaisseaux de type 3.
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B Le DEP drusénoide résulte de la confluence de drusen et constitue
un facteur de risque important d’évolution vers une DMLA

atrophique ou exsudative.

B Un décollement séreux rétinien ou du liquide intrarétinien peut
se développer en cas de dysfonction de l'épithélium pigmentaire
ou en cas d'atrophie de la rétine externe. Il est alors important
d’éliminer des néovaisseaux maculaires associés.

B La présence d'une hyper-réflectivité verticale avec du flux en
angio-0CT doit faire évoquer la présence de néovaisseaux de
type 3 associés et un traitement anti-VEGF doit étre débuté.

L'origine de ces derniers a fait I’objet de
nombreuses controverses. Les données
en angio-OCT suggerent qu’ils se déve-
lopperaient a partir du plexus capillaire
rétinien profond [9, 10]. Le complexe
néovasculaire s’étend postérieurement
atravers un defect dans1’épithélium pig-
mentairerétinien (EPR) et provoque une
exsudation [11].

Dans une étude récente, nous avons étu-
diéleslésionsal’origine desnéovaisseaux
de type 3 [12]. Un DEP drusénoide était
retrouvé dans 2/3 des cas. Lanalyse OCT
de ce DEP a pu démontrer une augmen-
tation progressive de la hauteur et de la
largeur du DEP drusénoide associée a un
amincissement progressif de la couche de
photorécepteur (fig. 2 et 3). Lenéovaisseau

Défects de 'EPR

s’est développé au sommet du DEP dru-
sénoide dans 95 % de nos cas, soulignant
I'importance de la distance de sépara-
tion de I’EPR de la choriocapillaire sous-
jacente. Le contactde la plexiforme externe
avec ’EPR favorise le développement des
néovaisseaux rétiniens possiblement par
contact du plexus capillaire profond avec
les cellules de 'EPR/choriocapillaire.

DEP drusénoide et fluide sous-
et intrarétinien: quand traiter?

Un DSR ou méme du fluide intraréti-
nien peut se développer au niveau d'un
DEP drusénoide en ’absence de néovas-
cularisation sous-jacente. Ce “fluide
non-exsudatif” correspond a un dysfonc-
tionnement de la pompe de ’'EPR et pré-
cede en général I’affaissement du DEP. I
est néanmoins important de renouveler
I’angiographie a la fluorescéine et/ou
ICG et ’angio-OCT pour rechercher une
néovascularisation sous-jacente, notam-
ment un signal de flux vertical en angio-

Points hyper réflectifs \r

Fig. 1: Femme de 68 ans présentant un DEP drusénoide avec une évolution vers l'atrophie. A: Volumineux DEP drusénoide avec décollement séreux rétinien (DSR),
points hyper-réflectifs intrarétiniens et interruption de la ligne de U'épithélium pigmentaire rétinien (EPR). B: 6 mois plus tard, affaissement du DEP drusénoide et
atrophie de UEPR avec hyper-réflectivité postérieure.
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Fig. 2: Femme de 77 ans présentant un DEP drusénoide compliqué de néovascularisation maculaire de type 3. A-D: Les OCT successifs montrent une augmentation
progressive de la hauteur et de la largeur du DEP drusénoide associée a 'apparition de points hyper-réflectifs et une interruption de la ligne de l'épithélium pigmen-
taire. E-F: Développement d'un néovaisseau maculaire de type 3 au niveau de l'apex du DEP drusénoide avec la présence de logettes intrarétiniennes, et d'un signal

de flux vertical en angio-OCT.
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Fig. 3: Homme de 87 ans présentant un DEP drusénoide compliqué de néovascularisation maculaire de type 3. A-E: Les OCT successifs montrent une augmentation
progressive de la hauteur et de la largeur du DEP drusénoide associée a l'apparition de points hyper-réflectifs et une interruption de la ligne de l'épithélium pigmen-
taire. F: Développement d’'un néovaisseau maculaire de type 3 au niveau de l'apex du DEP drusénoide avec la présence de logettes intrarétiniennes, et d'un signal de

flux vertical en angio-OCT.

OCT correspondant a un néovaisseau
de type 3 (“steer sign” ou “kissing sign”,
fig. 2 et 3). En’absence de néovasculari-
sation, les anti-VEGF sont inutiles et une
simple surveillance du patient est suffi-
sante. En revanche, en cas de signes de
néovaisseaux de type 3, il faudra initier
un traitement par anti-VEGF.
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