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Les examens clés dans la rétinopathie
drépanocytaire

RESUME: La rétinopathie drépanocytaire reste asymptomatique jusqu’a I’apparition de complica-
tions, rendant essentiel le dépistage des formes proliférantes. L'imagerie grand champ a démontré sa
supériorité dans la détection d’un plus grand nombre d’anomalies vasculaires périphériques. L'angio-
graphie a la fluorescéine s’avére également utile pour la recherche de sea fans, et guider le traitement
laser. L'OCT-angiographie met en évidence une raréfaction capillaire maculaire prédominante dans le
complexe vasculaire profond, qui apparait avant I’amincissement rétinien observé en OCT.
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génétique la plus fréquente en

France, avec une incidence en
constante augmentation. Au cours des
dix dernieres années, le nombre de cas
a augmenté de plus de 50 %, en raison
principalement des mouvements de
population. Elle est considérée comme
un enjeu de santé publique en raison de
sa prévalence et de ses manifestations
systémiques graves, et le dépistage néo-
natal vient d’étre généralisé a tous les
nouveau-nés depuis aotit 2024.

I a drépanocytose est la maladie

L’ophtalmologiste est amené a suivre
ces patients pour dépister, surveiller
et traiter les atteintes rétiniennes asso-
ciées a la drépanocytose. Celles-ci sont
secondaires a I’'occlusion des artérioles
précapillaires et des capillaires rétiniens,
due a la falciformation des hématies.
D’abord transitoires et peu nombreuses,
les occlusions capillaires entrainent
une souffrance pariétale a ’'origine des
hémorragies rétiniennes. Elles peuvent
évoluer vers une ischémie chronique en
périphérie rétinienne, avec la formation
d’anastomoses artérioveineuses, puis
de néovaisseaux en bordure de ces terri-
toires. Les anomalies vasculaires prédo-
minent en périphérie rétinienne, ot les
vaisseaux sont de petite taille, le débit est
lent et la saturation en oxygene est faible.

Il existe également une atteinte des
capillaires maculaires, mieux identifiée
grice a’OCT-angiographie. Les patients
restent généralement asymptomatiques
jusqu’a la survenue de complications,
telles que I’hémorragie intravitréenne
et le décollement de rétine. Il est donc
essentiel de savoirreconnaitre les signes
de la rétinopathie drépanocytaire, et de
recourir aux outils d’imagerie appro-
priés. Get article se propose de faire le
point sur les examens clés a réaliser et
les signes cliniques a identifier chez les
patients drépanocytaires.

Rétinophotographies couleur
et fond d’ceil

1. Hémorragie saumonée (salmon
patch)

1l s’agit d’une hémorragie intra- ou pré-
rétinienne superficielle, a bords nets,
située généralement en moyenne péri-
phérie adjacente a une artériole (fig. 1).
Elle serait secondaire a une souffrance
pariétale du vaisseau, occlus bruta-
lement par les hématies falciformes.
L’hémorragie reste généralement confi-
née a la rétine, et prend une teinte sau-
monée caractéristique due a ’hémolyse
apres quelques jours. Rarement, elle peut
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étreresponsable d’'une hémorragie intra-
vitréenne. Sarésolution peut conduire a
la formation d’une cavité schisique ou
d’une cicatrice pigmentée.

2. Taches iridescentes

Elles représentent des macrophages
chargés d’hémosidérine dans des zones
d’hémorragies superficielles anciennes

etrésorbées.

3. Black sunburst

Il s’agit desésions noires de forme ovoide
et aux bords spiculés, qui apparaissent
apres larésorption d’hémorragies propa-
gées dans I’espace sous-rétinien (fig. 1).
Ils sont secondaires a I’hypertrophie de
I’épithélium pigmentaire et la migration
de pigments.

4. Anastomoses artérioveineuses

Elles correspondent a des connexions
entre des artérioles occluses et des vei-
nules adjacentes par le biais de capil-
laires préexistants qui se dilatent.

5. Néovaisseaux prérétiniens

Ils ont été nommés sea fan par Morton
Goldberg, adepte de plongée sous-marine,
en raison de leur ressemblance morpho-
logique avec le corail Gorgonia flabellum,
également connu sous le nom d’éventail
de mer (fig. 1 et 2). Ils se développent a
partir d'une anastomose artérioveineuse
dans la région pré-équatoriale, plus fré-
quemment en temporal. Dans certains cas,
ils peuvent régresser spontanément par
auto-infarcissement. Une série longitudi-
nale de 2005 arapporté unerégression des

sea fans dans 32 % des cas, et ce, en I'ab-
sence de traitement [1]. Rarement, ils sont
al’origine d’hémorragies intravitréennes,
de membrane épirétinienne (fig. 3),oude
décollements de rétine tractionnels.

B Angiographie a la fluorescéine

L’angiographie reste un outil utile dans
I’évaluation des patients drépanocy-
taires, facilitant la visualisation des
occlusions artériolaires, des anastomoses
artérioveineuses et des néovaisseaux. Les
images grand champs sont supérieures
aux clichés sept champs EDTRS, car la
plupart des anomalies se situent au-dela
des 75 degrés centraux [2-5]. Dans un
travail publié par notre équipe sur une
population adulte, des anomalies vas-
culaires périphériques étaient observées

Fig. 1: Black sunburst sur les rétinophotographies couleur (A) et en angiographie a la fluroescéine (A’). Hémorragies saumonées en temporo-maculaire (fléches) (B).
Sea fans (C et C') en bordure d’'un territoire ischémique, avec les artérioles occluses visibles sur les rétinophotos couleur (tétes de fléche).

Fig. 2: Sea fan en rétinophoto couleur (A) avec diffusion de fluorescéine en angiographie (B). Régression compléte du néovaisseau aprés laser sectoriel (C).



sur I’angiographie grand champ chez
plus de 90 % des patients, et les néovais-
seaux n’étaient pas visibles sur les sept
champs EDTRS dans 83 % des cas [6].
L'angiographie permet ainsi d’adapter le
rythme de surveillance selon I’étendue du
territoire ischémique dans les stades non
proliférants, de dépister des néovaisseaux
parfois trés périphériques et de cibler les
territoires rétiniens ischémiques a laséri-
ser dans les formes proliférantes.

Les études s’accordent sur la supériorité
de I’angiographie par rapport aux réti-
nophotos grand champ pour détecter
les anomalies plus précoces, comme les
anastomoses ou les occlusions artério-
laires. Pour certains auteurs, elle n’est
pas plus sensible que les rétinophotos
couleurs grand champ pour dépister
les néovaisseaux [2, 7]. A I'inverse, une
étude menée par notre équipe a montré
que lesnéovaisseaux n’étaient pas détec-
tés sur les rétinophotos couleur dans
21 % a58 % des cas, selon le degré d’ex-
périence des lecteurs [8]. En cas de proli-
fération fibrogliale, seule 'angiographie
permet d’évaluer la diffusion de fluores-
céine, ce qui oriente vers un traitement
par laser si une diffusion est observée.
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I POINTS FORTS

m Les rétinophotographies couleur grand champ avec des clichés
périphériques sont recommandées pour rechercher les anomalies
vasculaires chez le patient drépanocytaire.

B Langiographie a la fluorescéine reste utile dans le bilan initial pour
dépister les sea fans et guider le rythme de surveillance.

m Laprésence d'un amincissement rétinien temporo-maculaire en OCT
doit faire rechercher une forme proliférante.

m L'OCT-angiographie maculaire renseigne sur le degré de raréfaction
capillaire, mais n'est pas indispensable.
|

B OCT

Un amincissement de la rétine interne
peut étre observé en OCT, le plus sou-
vent en temporo-maculaire (fig. 4).
Il reflete les anomalies capillaires prédo-
minantes le long du raphé horizontal ou
les pressions de perfusion plus faibles
rendent la zone temporo-maculaire plus
sensible aux occlusions vasculaires.
Selon les études, cet amincissement est
présent chez 33 % a 60 % des patients.
Il est intéressant de le rechercher, car il

est fréquemment associé a une rétino-
pathie proliférante en périphérie, avec
une valeur prédictive positive de 83 %
dansl’étude de Hood et al. [9]. Sa valeur
prédictive négative était en revanche
faible dans cette publication (13 %).

B OCT-angiographie

L’OCT-A permet de visualiser l’atteinte
des capillaires au niveau maculaire de
maniére plus sensible que I’angiographie

Fig. 3: Rétinopathie drépanocytaire proliférante avec large prolifération néovasculaire en extréme périphérie temporale (A et B), compliquée d'un épaississement de
'hyaloide postérieure avec contraction et déformation de la rétine maculaire (C et D), responsable d’'une basse d’acuité visuelle & 5/10¢.
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Fig. 4: OCT-angiographie maculaire avec raréfaction capillaire en temporo-maculaire dans le complexe vas-
culaire superficiel (A) et dans le complexe profond (B). Présence d'un amincissement de la rétine interne en
regard en OCT (C).

ala fluorescéine. Lamaculopathie drépa-
nocytaire se caractérise par une perte de
I’architecture et un élargissement de la
zone avasculaire centrale, une tortuosité
et une dilatation vasculaire, une dimi-
nution des densités capillaires (fig. 4).
Les atteintes prédominent dans le com-
plexe vasculaire profond et dans la zone
temporo-maculaire [8]. Les occlusions
capillaires visibles en OCT-A précedent
I’amincissement rétinien observé en
OCT. La prévalence de lamicroangiopa-
thiemaculaire dans les études en OCT-A
varie de 20 % (dans les populations
pédiatriques) a 100 % (dans les popula-
tions plus 4gées). Bien que les anomalies
périphériques et maculaires coexistent
généralement chez les adultes, chez les
enfants, il est possible d’observer des
anomalies maculaires en ’absence de
lésions périphériques, et vice-versa [10].

B Conclusion
IIn’existe pas de consensus sur lerythme
de surveillance et le type d’examens a

réaliser chez les patients drépanocy-
taires. L'imagerie grand champ présente

un intérét certain, car les atteintes prédo-
minent en périphérie rétinienne, et sont
souvent manquées en imagerie conven-
tionnelle. La place de I’angiographie
grand champ est plus débattue, mais il
semble justifié de laréaliser lors du bilan
initial, afin de dépister les sea fans et éva-
luer I’étendue de I'ischémie. L'OCT est
utile pourrechercher un amincissement
de la rétine interne temporo-maculaire,
qui, s’il est présent, doit inciter a recher-
cher une rétinopathie proliférante péri-
phérique. L'OCT-angiographie maculaire
n’est pas indispensable, mais apporte
des informations complémentaires,
en particulier pour les patients plus
jeunes chez qui I’atteinte centrale peut
précéder la rétinopathie périphérique.
Le rythme de surveillance doit ensuite
étre adapté en fonction de I’étendue du
territoire ischémique, du type de lésions
périphériques, et des facteurs de risque
de néovascularisation associés, tels
que le génotype SC, I’4ge, le tabac et le
taux d’hémoglobine. Dans les formes
non proliférantes, un examen tous les
un a deux ans est généralement préco-
nisé. Langiographie a la fluorescéine ne
semble pas nécessaire a chaque controle

siles clichés couleurs grand champ ne
révelent pas de nouvelles anomalies.
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