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Imagerie et bilan des Iésions

de la PAMM

RESUME: les lésions de la maculopathie aigué moyenne paracentrale (Paracentral Acute Middle Ma-
culopathy, PAMM) sont un signe distinctif en imagerie par tomographie par cohérence optique (OCT).
Elles se manifestent par une bande hyper-réflective au niveau de la couche nucléaire interne (INL) de
la rétine et s’étendent parfois au niveau de la couche plexiforme interne ou de la couche plexiforme
externe. Bien que ce phénomeéne ait été décrit pour la premieére fois par Sarda et al. en 2011 [1], la
manifestation clinique sous-jacente, un eedéme blanchatre des couches internes de la rétine, a déja
éteé observée dans des contextes d’occlusion partielle de I’artére centrale de la rétine ainsi que dans
des cas d’occlusion non ischémique de la veine centrale de la rétine [2, 3]. En revanche, le terme de
Paracentral Acute Middle Maculopathy est introduit pour la premiére fois en 2013 par Sarraf et al. [4].
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de PAMM et les bilans néces-

saires a une prise en charge
optimale bénéficient des dernieres
actualités. Les voici.

I ¥ aspect en imagerie des lésions

Lorsqu’elle est symptomatique, la
lésion focale de PAMM se manifeste par
un scotome paracentral négatif et indo-
lore [4], qui peut étre mis en évidence
par un examen de micropérimétrie.
Ce scotome s’associe éventuellement
a d’autres signes de la pathologie
causale, et en particulier a une baisse
d’acuité visuelle brutale plus ou moins
profonde dans le cas d’une occlusion
artérielle partielle ou d’une occlusion
veineuse. L’examen clinique retrouve
une lésion paramaculaire blanche ou
grisitre, intrarétinale, qui peut parfois
étre discrete. Ces 1ésions peuvent étre
multiples, unilatérales ou bilatérales,
voire diffuses au pole postérieur. Elles
sont mieux évaluées grace a un bilan
en imagerie multimodale, qui permet
de préciser leurs caractéristiques et
d’orienter le diagnostic vers une cause
probable. Voici un exemple d’imagerie
multimodale chez un patient présen-

tant une occlusion de branche veineuse
rétinienne (fig. 1).

B Les imageries structurelles
1. Larétinographie

En général, laPAMM apparait blanchatre
ou grisétre sur les rétinophotographies
(fig. 2A, 3A, B, D, E). Sur le multicouleur
Spectralis® (Heidelberg) ou 1’'Optos®
(Optos®), les fausses couleurs peuvent lui
donnerunaspect plus vert, surtout en pré-
sence d’un cedeme des couches internes
associé (fig. 1A, 3C, par exemple). La
PAMM est plus facilement détectée avec
des techniques offrant une haute réso-
lution et centrées sur le p6le postérieur.
Cependant, les imageries ultra grand
champ peuvent également étre utiles
pour I’analyse globale de la rétine.

2. L'OCT, imagerie de référence

L'OCT est'imagerie diagnostique deréfé-
rence. Elle retrouve une hyper-réflectivité
focale au niveau de la couche nucléaire
interne (Inner Nuclear Layer, INL) et
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Fig. 1: Imagerie multimodale (Spectralis®, Heidelberg) d'une maculopathie moyenne paracentrale aigué dans le cadre d'une occlusion de branche veineuse rétinienne
et d'artére ciliorétinienne chez un homme de 53 ans se présentant pour un scotome inférieur. A: Photographie multicouleur montrant un cedéme blanchatre supé-
romaculaire et des hémorragies le long de 'hémibranche veineuse supérieure. B: Imagerie en proche infrarouge montrant une hyporéflectivité supéromaculaire.
C: Hypo-autofluorescence supéromaculaire sur limagerie en autofluorescence bleue. D-F: Angiographie a la fluorescéine aux temps précoces (D), intermédiaires (E)
et tardifs (F), montrant un effet masque des hémorragies, mais l'absence de déficit de perfusion. G: Tomographie en cohérence optique (OCT) en coupe supérofovéale
(niveau de coupe indiqué par le trait blanc dans l'image A), montrant une hyper-réflectivité des couches nucléaire interne et plexiforme interne (limites indiquées par
les fléches blanches). On observe également un cedéme et une hyper-réflectivité des couches plus internes du c6té nasal de la lésion. H-J: OCT en face des plexus
superficiel (SCP, H), intermédiaire (ICP, 1) et profond (DCP, J), montrant une hyper-réflectivité de la lésion, plus étendue au niveau du DCP. K-M: OCT-angiographie mon-
trant un déficit de flux au niveau du SCP (K), de U'ICP (L) et du DCP (M). On observe un flux normal dans le SCP mais un déficit de flux dans UICP, plus marqué dans le DCP.

s’étend parfois au niveau de la couche
plexiforme interne (Inner Plexiform
Layer, IPL) ou de la couche plexiforme
externe (Outer Plexiform Layer, OPL)
(fig. 1G et fig. 2H-K, par exemple).

En situation clinique incertaine, 'OCT
est particulierement utile pour différen-
cier la PAMM d’autres anomalies isché-
miquesrétiniennes. Parmi ces affections,
les nodules cotonneux se caractérisent
par une hyper-réflectivité superficielle
localisée dans la couche des fibres ner-
veuses, résultat de I'interruption du flux
axoplasmique a la suite d'une ischémie
au niveau du plexus capillaire super-
ficiel (SCP). De méme, la neurorétino-
pathie maculaire aigué (Acute Macular
Neuroretinopathy, AMN), dont 'origine
ischémique reste sujette a controverses,

apuinduire une confusion diagnostique
aveclaPAMM lors de la premiére descrip-
tion de cette derniere. Toutefois, ’AMN
touche prioritairement les couches
externes rétiniennes. Cela se traduit par
une hyper-réflectivité des fibres de Henlé
et une altération des photorécepteurs,
qui permettent de la différencier distinc-
tement sur les clichés OCT. Plusieurs
cas d’atteintes simultanées de PAMM et
d’AMN ont cependant été décrits dans la
littérature. Voici I’'exemple d'un homme
de 35 ans présentant une occlusion
de la veine centrale de la rétine, ou les
deux pathologies coexistent (fig. 2).

3.L'0OCT en face, une autre perspective

L'’OCT enmode en face, complémentaire
a I’OCT segmentaire, facilite 'identifi-

cation des zones ischémiques et leur
étendue. Elle offre une vue d’ensemble
des structures rétiniennes. Au niveau
du plexus capillaire profond (DCP) et
parfois du plexus capillaire intermé-
diaire (ICP), elle montre une hyper-
réflectivité a contours nets, coincidant
avec les limites de la 1ésion au fond
d’eeil, lorsque visible, et avec le sco-
tome en micropérimétrie [5] (fig. 1H-J

etfig. 2H).

4. Imagerie en proche infrarouge et
autofluorescence

D’autres modalités d’imagerie struc-
turelle permettent de mettre en évi-
dence les 1ésions de PAMM. En proche
infrarouge (Near Infrared Imaging,
NIR), la lésion est hyporéflective. En
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Fig. 2: Imagerie multimodale d'une maculopathie moyenne paracentrale aigué (PAMM) périveinulaire et d'une
neurorétinopathie maculaire aigué (AMN) dans le cadre d’une occlusion de la veine centrale de la rétine chez
un homme de 35 ans (A-G), avec suivi a trois mois (H-J). A: Photographie multicouleur montrant un cedéme
blanchatre maculaire, des hémorragies diffuses et des dilatations et tortuosités veineuses au péle postérieur.
B: Imagerie en autofluorescence montrant un effet masque des hémorragies et un moindre effet masque au
niveau de la lésion. C: Angiographie a la fluorescéine montrant un effet masque des hémorragies et mettant en
évidence les dilatations et tortuosités veineuses, sans ischémie. D-G: Complément d’'imagerie au diagnostic.
La lésion est hyporéflective en proche infrarouge (NIR, D), et hyporéflective en tomographie par cohérence
optique (OCT) en face (E). Les OCT aux niveaux de coupe marqués (D) par les traits rouges (F) et bleu (G)
montrent une hyper-réflectivité au niveau de la couche nucléaire interne (INL), signe de PAMM, associée a une
hyper-réflectivité des cellules de Miiller avec émiettement de la zone d'interdigitation (ZI), signe d'une AMN.
H-K: Complément d’'imagerie aprés trois mois. Seule la lésion d’AMN reste hyporéflective en NIR (H), tandis que
'OCT en face montre une hyporéflectivité (I). On note une atrophie de I'INL et un émiettement plus marqué de la ZI.

autofluorescence (FAF), la 1ésion est  retrouver une diminution du signal de

plus subtile, mais peut se présenter
comme une hypo-autofluorescence par
masquage de ’autofluorescence nor-
male sous-jacente.

H Les imageries de flux

1. OCT-A, comprendre les racines
de la maladie

En tomographie par cohérence optique
angiographie (OCT-A), il est possible de

décorrélation au niveau du DCP et par-
fois de I'ICP, voire — dans une moindre
mesure —du SCP [6] au sein de la 1ésion.
Ce défect de flux pouvant étre léger,
une segmentation manuelle des images
OCT-A est souvent nécessaire a sa
bonne visualisation. Les 1ésions les plus
anciennes sont plus 8 méme de montrer
une telle hypoperfusion [7].

Les flux au niveau des autres plexi sont
conservés, de méme que le fluxauniveau
de la choriocapillaire.

2. Langiographie

L'angiographie a la fluorescéine (FA) ne
met pas en évidence une hypoperfusion
ouunretard deremplissage dansla zone
lésée. En effet, les anomalies de perfu-
sion, parfois visibles en OCT-A ne sont
pas détectables en FA en raison de la
résolution insuffisante en profondeur
de cette derniéere, qui ne permet pas
de distinguer les flux a travers les dif-
férents plexi capillaires. Néanmoins,
la FA conserve un role pertinent dans
le bilan des 1ésions de PAMM, car elle
permet de détecter d’éventuelles étiolo-
gies associées, notamment des troubles
vasculaires plus globaux comme la trans-
formation ischémique d’une occlusion
veineuse rétinienne.

L’angiographie a I'indocyanine verte
(ICGA) reste également normale,
puisque cette technique est principa-
lement dédiée a I’étude de la choroide,
et les 1ésions de PAMM affectent priori-
tairement la rétine moyenne, sans alté-
ration significative du flux choroidien.
Elle peut étre utile en cas de suspicion
de vascularite inflammatoire telle que
I'artérite a cellules géantes (fig. 4).

Les PAMM
sous plusieurs formes

Les 1ésions de PAMM résultent d’une
ischémie touchant principalement le
DCP. Pour saisir le mécanisme sous-
jacent de la PAMM et les différentes
formes qu’elle peut adopter sur les
images OCT, il est crucial de bien com-
prendre I’organisation complexe de la
vascularisation rétinienne et le concept
de cascade ischémique.

1. Lorganisation de la vascularisation
rétinienne

Le systéme capillaire rétinien doit
répondre aux besoins métaboliques des
couches internes et intermédiaires de
la rétine tout en minimisant les inter-
férences avec le passage de la lumiére.



Auniveaumaculaire, ce systéme est orga-
nisé en trois plexi: le SCP, localisé dans
la couche des cellules ganglionnaires;
I'ICP, dans la partie interne de la couche
nucléaire interne et le DCP, dans la partie
externe de la couche nucléaire interne.

Alors que le SCP et I'ICP regoivent leur
apport artériel des artéeres rétiniennes,
le DCP dépend des artérioles de petit
calibre provenant de I'ICP. En revanche,
le drainage veineux de ces trois plexi
s’effectue directement vers les veines
rétiniennes, au niveau de la couche des
cellules ganglionnaires [8]. Cette asy-
métrie entre le réseau d’amont et celui
d’aval est a I’origine d’une pression de
perfusion inférieure et d’une saturation
en oxygeéne diminuée au niveau du DCP
lors d’une obstruction vasculaire. C’est
probablement la un des facteurs majeurs
expliquant la vulnérabilité accrue de ce
plexus a ’hypoperfusion artérielle, et la
susceptibilité de 'INL al’ischémie quien
résulte. En cas d’hypoperfusion, le diffé-
rentiel de saturation en oxygene peut étre
encore plus marqué, le rallongement du
temps de transit des globules rouges a tra-
vers le systeme capillaire entrafnant une
augmentation del’extraction del’oxygene
en amont [9]. La présence d’une densité
importante de mitochondries, et donc la
demande métabolique accrue, en périfo-
véal et en particulier au niveau de I’'OPL,
est un facteur supplémentaire d’inadé-
quation entre le besoin et la perfusion.

2. Lacascade ischémique

Lorsque le mécanisme a l’origine du
déficit de perfusion persiste, on fait face
a une cascade ischémique. L'évolution
du déficit de perfusion des artérioles
d’ordre élevé et de petit calibre vers
les artérioles de premier ordre et de
plus grand calibre se traduit par une
propagation latérale de I’'ischémie au
sein de I'INL puis verticalement vers
les couches plus superficielles [10].
Ces observations sont corroborées par
des analyses OCT de cas d’occlusions
d’artéres rétiniennes (OAR). Bakhoum
et al. ont décrit la présence d'un infarc-

réalités Ophtalmologiques — n° 315_Novembre 2024
I ——

tus combiné des couches internes et
moyennes de la rétine, ce qui témoigne
d’une ischémie profonde et étendue, au
centre de 'ischémie. En revanche, aux
limites périphériques de l’'infarctus,
seules des altérations affectant I'INL,
caractéristiques de lésions de PAMM,
ont été observées [10]. Ces zones mar-
ginales, situées a proximité des tissus
rétiniens encore partiellement perfusés,
profitent d’un apport en oxygene rela-
tivement supérieur a celui des zones
centrales. Cette meilleure saturation en
oxygene confere a ces régions une résis-
tance accrue face a une ischémie séveére,
ce quirestreintainsi l'infarctus ala seule
rétine moyenne, plus vulnérable.

3. Des formes
en fonction du territoire touché

Cette organisation particuliére de la
microvascularisation rétinienne per-
met ainsi de comprendre les différentes
formes de PAMM rencontrées, en fonc-
tion du territoire touché par I'ischémie,
ainsi que de la profondeur de I'ischémie
au sein de ce territoire (fig. 3).

La forme focale et “isolée” se présente
sous la forme d’une ou quelques lésions
bien circonscrites, limitées a I'INL, I'TPL
et’'OPL.

En cas d’extension horizontale, la PAMM
devient diffuse. Elle peut alors étre limi-
tée auxrégions périveinulaires. On parle
alors de forme périveinulaire, aussi appe-
lée en “feuille de fougere”. Les lésions
observées a I’OCT en face sont centrées
surles veinules; elles apparaissent donc
légerement décalées par rapport aux
veines superficielles. Cette forme parti-
culiére est souvent associée al’occlusion
de veines rétiniennes (OVR) —occlusion
delaveine centrale (CRVO) ou occlusion
d’une branche veineuse (BRVO) —mais
peut survenir dans d’autres contextes
tels qu’une occlusion de I’artére centrale
de larétine (OACR) partielle [11].

En cas d’extension verticale, la PAMM
englobe les couches plus superficielles

de la rétine. On parle alors de PAMM
“globulaire”, qui peut étre focale ou dif-
fuse. Elle est le témoin d’une ischémie
plus sévere.

B Bilan étiologique et suivi
1.Les causes

Les défects de flux artériels peuvent
compliquer un grand nombre de patho-
logies. Deés lors, les causes de PAMM
sont multiples. Les vasculopathies réti-
niennes primitives (VRP), telles que les
OVR,les OAR partielles etles occlusions
ciliorétiniennes sontles plus fréquentes.
Ainsi, 5 % a 10 % des cas d’OVR non
ischémiques et 20 % des cas d’OAR pré-
sentent des signes de PAMM [12, 13].

D’autres causes incluent les micro-
artériopathies d’origine diabétique,
cardiaque ou thrombotique, ainsi que
I’artérite a cellules géantes [14], pour
laquelle la présence d’'un PAMM peut
orienter vers une neuropathie optique
antérieure aigué d’origine artéritique.
Des coagulopathies sont également
impliquées. On les retrouve dans des
contextes de grossesse (compliquée ou
non), de syndrome des antiphospho-
lipides ou de livedo reticularis et dans
d’autres pathologies auto-immunes (der-
matopolymyosite juvénile). Onretrouve
aussi les rétinopathies de Purtscher, les
vascularites, des complications iatro-
génes liées a certains médicaments
(comme les inhibiteurs de la phospho-
diestérase de type 5, les contraceptifs
oraux oestroprogestatifs ou les amphéta-
mines) ou a des interventions vasculaires
et oculaires (rares cas post-phaco-émul-
sification ou vitrectomie). Les migraines
avec aura figurent également parmi les
causes possibles [15].

Lors d’une étude rétrospective de
43 yeux avec PAMM, Limoli et al. ont
récemment montré 'importance de ce
signe comme facteur prédictif cardio-
vasculaire [12]. IIs ont notamment
montré que, chezles patients de plus de
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Fig. 3: Imagerie multimodale (rétinophotographie, imagerie en proche infrarouge et tomographie par cohérence optique) montrant les différentes formes de maculopathie
moyenne paracentrale aigué (PAMM). A-C: PAMM focale unique. D-F: PAMM multifocales. G-1: PAMM globulaire. J-L: PAMM globulaire diffuse. M-0: PAMM périveinulaire
(en feuille de fougére). Les lésions de PAMM sont identifiées par les astérisques.
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50 ans présentant une PAMM sans autre
anomalierétinienne suivie pendant une
médiane de quatorze mois, le risque de
présenter un accident cardiovascu-
laire était six fois plus élevé chez ceux
présentant une PAMM et une maladie
vasculaire rétinienne, bien qu’ils aient
des facteurs de risque cardiovascu-
laires similaires [12]. Dans cette étude,
I’incidence des accidents cardiovascu-
laires était particulierement élevée au
moment de ’apparition du PAMM.

2. Bilan

Le bilan diagnostique des lésions de
PAMM doit étre orienté en fonction des
pathologies sous-jacentes connues chez
le patient, et des autres anomalies détec-
tées au fond d’ceil ou lors de I’examen
clinique. Cependant, toute PAMM aigué
doit immédiatement soulever la suspi-
cion d’une occlusion artérielle, ce qui
justifie une prise en charge en urgence de
niveau 1 tant que ’origine de ’ischémie
n’est pas clarifiée.

En présence d'une occlusion de la veine
centrale de la rétine (OVCR) ou d’'une
occlusion d’une branche veineuse réti-
nienne (OBVR), la PAMM peut appa-
raitre de maniere révélatrice sous la
forme périveinulaire, souvent accompa-
gnée d’autres signes caractéristiques de
I’occlusion veineuse. Dans ce contexte,
un bilan des facteurs de risque cardio-
vasculaires est indispensable, incluant
une numération de la formule san-
guine, une recherche d’hypertension
artérielle, de diabéte et une évaluation
de la fonction rénale. Un dépistage de
glaucome sera également réalisé. Les
autres examens seront réalisés selon le
contexte.

Chez les patients présentant déja des
comorbidités telles quune hyperten-
sion artérielle, un diabete, un
glaucome, il est primordial de vérifier
le contrdle adéquat de ces pathologies.
Un suivi régulier, accompagné d’une
optimisation du traitement, doit étre
mis en place.

Enrevanche, en cas de 1ésion isolée sans
antécédent pathologique connu, un
bilan approfondji, similaire a celui d'une
OACR, doit étre réalisé en urgence, en
particulier si la PAMM est récente et
que les symptémes datent de moins de
24 heures. Dans ces cas, des épisodes d’is-
chémie transitoire (amaurose, flou visuel
ou scotome transitoire) peuvent avoir
précédé I’apparition de la PAMM. Le
bilan doit inclure un examen biologique
complet avec recherche d’une artérite
gigantocellulaire chezles patients de plus
de 50 ans et des examens d’imagerie, tels
qu’'une IRM cérébrale et un angioscan-
ner des vaisseaux cervicaux, qui doivent
étre réalisés sans délai pour déterminer
la cause de I'ischémie et ’étendue des
lésions. Un tel bilan est intéressant car la
lésion de PAMM a l’origine de la décou-
verte de lésions occlusives artérielles
(fig. 5) ou d’une artérite a cellules géantes
(fig. 4) a été faite aux urgences.

Cette prise en charge, importante, peut
étre synthétisée (fig. 6).

id]

Fig. 4: Imagerie multimodale d'une maculopathie moyenne paracentrale aigué (PAMM) focale chez une femme de 83 ans. Cette imagerie a été réalisée a la suite d'une
baisse d'acuité visuelle transitoire pendant vingt-quatre heures et a permis le diagnostic d'une artérite a cellule géante. La rétinophotographie (A), limagerie en proche
infrarouge (B) et la tomographie par cohérence optique (OCT) en coupe (C) mettent en évidence une PAMM multifocale. L'angiographie a la fluorescéine est normale (D),
tandis que l'angiographie au vert d'indocyanine a 27 secondes montre un léger retard de perfusion choroidien (E). L'IRM orbitaire (F) et cérébrale (G) révéle un rehaus-
sement pariétal des artéres temporales et ophtalmique, ainsi qu'un rehaussement intraconique et un anévrisme de l'artére communicante antérieure.
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3. Suivi en imagerie

Les patients doivent étre surveillés régu-
lierement par des examens OCT pour
évaluerlabonne cicatrisation des 1ésions

et I’absence de récidive. Une atrophie
focale de 'INL — connue sous le nom de
lésion ischémiquerétinienne périvascu-
laire ou RIPL — est fréquemment obser-
vée dans les suites (fig. 7).

Fig. 5: Maculopathie moyenne paracentrale aigué (PAMM) focale, découverte chez un homme de 54 ans (A-C)
et une femme de 40 ans (D-F), se présentant aux urgences pour une baisse d’'acuité visuelle transitoire sur-
venue quelques heures auparavant. Le bilan d’'imagerie suite a la découverte de la PAMM a mis en évidence
une dissection de la carotide interne droite (B-C) et un AVC ischémique sylvien droit di a une occlusion de la
terminaison carotidienne droite (E-F).

B Pistes de recherche

Les progres récents en matiére d’imagerie,
associés a un suivi précis et régulier des
patients, devraient permettre de répondre
a plusieurs questions encore non éluci-
dées concernant les lésions de la PAMM.
En particulier, les études animales ont sou-
lignél'importance desradicauxlibresetde
I’activation des caspases lors de la phase
de reperfusion, processus impliqué dans
la dégénérescence de 'INL. Toutefois, la
contribution exacte de ces mécanismes
de reperfusion aux séquelles cliniques et
ala transformation dégénérative de 'INL
reste encore a définir avec plus de préci-
sion dans les études humaines.
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Pathologie générale connue
(diabéte, drépanocytose, HTA sévére...) ?

Autre anomalie vasculaire rétinienne ?

Occlusion artérielle

Bilan d'occlusion artérielle :

- en urgence. IRM cérébrale, échodoppler ou angioscanner
des vaisseaux du cou, VS et CRP si > 50 ans.

PAMM intrinséque

(incompléte, artére ciliaire)

Bilan d'occlusion veineuse :
— bilan biologique pour dépistage des

Autres examens selop orientation (bilan rénal, etc.) ;
- en urgence différée. Echographie cardiaque et bilan
biologique.

PAMM PAMM
extrinseque idiopathique

Occlusion veineuse

facteurs de risque cardiovasculaires
(hypertension artérielle, fonction rénale,
diabéte), dépistage d’'un glaucome.
Autres examens selon contexte.

Fig. 6: Algorithme d'évaluation diagnostique en présence de lésions de maculopathie moyenne paracentrale aigué (PAMM), adapté selon le contexte clinique.
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Fig. 7:Imagerie multimodale. Imagerie en proche infrarouge (NIR) et tomographie par cohérence optique (OCT)
desuivid'une lésionde maculopathie moyenne paracentrale aigué (PAMM) focale chezune femmeenceinte, sans
autre étiologie retrouvée. Images au moment du diagnostic (A-B), aprés 3 semaines (C-D), aprés 4 mois (E-F),
et aprés 10 mois (G-H).
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