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Syndrome des taches blanches du fond d’ceil :
rappels et nouveautés

Elodie Bousquet

e syndrome des taches blanches désigne un ensemble de pathologies inflammatoires
Lcaractérisées par la présence de lésions blanchatres rétiniennes ou choroidiennes.
Ces pathologies affectent de facon privilégiée les femmes jeunes, volontiers myopes, et
sont dans la majorité des cas idiopathiques. La physiopathologie reste mal élucidée mais
un syndrome pseudo-grippal peut précéder l'apparition des premiers symptémes, sug-
gérant une atteinte inflammatoire «auto-immune ».

Les patients se plaignent souvent de photopsies asso-
ciées a un flou visuel. Les pathologies suivantes sont
classiquement incluses dans le spectre des taches
blanches du fond d’ceil : syndrome des taches blanches
évanescentes, choroidite multifocale/choroidite ponctuée
interne, épithéliopathie en plaques (EEP) et choroidite
serpigineuse. La choriorétinopathie de type birdshot, for-
tement associée au HLA-A29, y est parfois incluse mais Angio fluo : temps précoce
elle constitue en réalité une pathologie a part et ne sera ‘
pas abordée dans ce chapitre.

A Aty oo - -

Syndrome des taches blanches
évanescentes

Le MEWDS (Multiple Evanescent White Dot Syndrome),
ou syndrome des taches blanches évanescentes, est une
pathologie rare touchant préférentiellement les femmes
jeunes (figure 7). Latteinte rétinienne du MEWDS est dans
la majorité des cas unilatérale, contrairement aux autres
pathologies du spectre des taches blanches. La physio-
pathologie exacte est mal élucidée mais les progres
récents en imagerie permettent de localiser l'atteinte au
niveau du complexe épithélium pigmentaire (EP)/photo-
récepteurs. L'évolution est favorable sans traitement en
quelques semaines. Des récidives ou des cas bilatéraux
ont été décrits mais restent rares.

Angio ICG : temps intermédiaire Angio ICG : temps tardif

Clinique et imagerie

A U'examen du fond d’eeil, des lésions blanchatres
arrondies multiples sont visibles et prédominent au
pole postérieur et en péripapillaire. Typiquement, il existe
un aspect granité de la fovéa. En autofluorescence, les
lésions sont hyper-autofluorescentes ; en angiographie

Figure 1. Syndrome des taches blanches évanescentes de ['ceil
gauche. L'OCT montre une irrégularité de la zone ellipsoide
(fléeches]. Les lésions sont hyper-autofluorescentes et bien visibles
dés les temps précoces de l'angiographie a la fluorescéine.

En angiographie au vert d’indocyanine, elles apparaissent
Ophtalmopéle, hopital Cochin, université de Paris au temps intermédiaire et sont trés visibles au temps tardif.
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a la fluorescéine, elles sont hyper-fluorescentes dés les
temps précoces, ce qui est trés caractéristique du MEWDS.
On rencontre parfois une hyperfluorescence papillaire ou
des parois veineuses associées. L'angiographie au vert
d’indocyanine présente également un aspect trés typique
puisque les lésions ne sont pas visibles au temps précoce
mais apparaissent aux temps intermédiaires sous la
forme de lésions hypofluorescentes qui s'intensifient au
temps tardif. Elles sont confluentes et plus nombreuses
que les lésions visibles au fond d'ceil et en angiographie
a la fluorescéine.

L'OCT montre une interruption de la zone ellipsoide et
d'interdigitation. Au niveau fovéolaire, une hyperréflectivité
verticale rétrofovéolaire est assez fréquemment observée
et pourrait correspondre a des «débris» ou a un « exsu-
dat fibrineux» donnant Uaspect «granité » de la fovéa.

Nouveautés
L'OCT-angiographie (OCT-A) ne met pas en évidence
d’anomalies du signal de décorrélation au niveau de la
choriocapillaire, confortant U'hypothése de l'atteinte pri-
mitive de UEP et des photorécepteurs.
L'hyper-autofluorescence des lésions du MEWDS pro-
viendrait d'une perte/dysfonction des articles externes des
photorécepteurs contenant
le pigmentvisuel. Ily aurait
donc un effet fenétre de
lautofluorescence de UEP.
Les taches ne sont plus visi-
bles aprés un « bleaching »
du fond d’ceil, c’est-a-dire
apres lillumination prolon-
gée, pendant 60 secondes,
du fond d’'ceil par le laser
bleu d"autofluorescence [1].
Enfin, récemment ont été
rapportées des lésions ré-
tiniennes évocatrices de
MEWDS associés a d’autres
pathologies rétiniennes
(choroidite multifocale, cho-
riorétinopathie toxoplas-
mique) ou dans des cas de
néovaisseaux choroidiens

[2].

Autofluorescence

Choroidite multifocale
et choroidite ponctuée interne

La choroidite multifocale (CMF] et la choroidite ponc-
tuée interne (PIC) sont 2 entités trés proches et, pour
certains auteurs, elles constitueraient la méme patholo-
gie. Classiquement, la CMF se différencie de la PIC par
la présence de taches de plus grande taille, volontiers
disséminées sur tout le fond d'ceil et parfois associées a
une hyalite et une uvéite antérieure. La PIC (figure 2) se
caractérise par la présence de taches de petite taille
prédominant au pole postérieur. Ces pathologies affectent
les femmes jeunes volontiers myopes. Dans la majorité
des cas, aucune étiologie n’est retrouvée mais un bilan
systémique doit étre réalisé afin d’éliminer notamment
une sarcoidose ou une tuberculose. Dans les 2 patholo-
gies, l'atteinte est volontiers bilatérale et la néovascula-
risation est une complication fréquente pouvant assombrir
le pronostic visuel. Un traitement par voie générale par
corticoides éventuellement associé a un traitement
immunosuppresseur peut étre proposé pour traiter la
poussée et prévenir les récidives. Les néovaisseaux
choroidiens seront traités par injections intravitréennes
d’anti-VEGF.

Figure 2. Choroidite ponctuée interne compliquée de néovaisseaux choroidiens de ['ceil gauche. Au fond
d'eeil, lésions blanchéatres punctiformes prédominant au péle postérieur. En autofluorescence, les lésions
récentes peuvent contenir un halo hyper-autofluorescent alors que les lésions cicatricielles sont hypo-
autofluorescentes. En OCT, au niveau des lésions atrophiques, une interruption de U'EP est observée,
avec un aspect en V de la rétine interne. Des néovaisseaux peuvent se développer en bordure de la [ésion

bien visible en OCT-A.
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Clinique et imagerie

Les taches jaunes du fond d’ceil sont plus ou moins
nombreuses et plus ou moins confluentes. Le retentis-
sement sur l'acuité visuelle dépend de leur localisation.
L'aspect en autofluorescence est variable. Les taches
cicatricielles anciennes sont habituellement hypo-auto-
fluorescentes. Les plus récentes peuvent avoir un halo
hyper-autofluorescent. En angiographie a la fluorescéine,
les taches sont hypofluorescentes au temps précoce et
s'imprégnent au temps tardif. Toutefois, certaines lésions
de petite taille de PIC peuvent étre d’'emblée hyperfluo-
rescentes des le temps précoce. Il existe parfois une
hyperfluorescence papillaire et des vascularites veineuses
associées, notamment dans la CMF. Dans les 2 patholo-
gies, des néovaisseaux choroidiens associés aux lésions
peuvent modifier la sémiologie angiographique. En angio-
graphie au vert d'indocyanine, les lésions de PIC ou de CMF
sont hypo-fluorescentes a tous les temps et sont parfois
plus nombreuses que les lésions visibles au fond d'ceil.

En OCT, les lésions actives de CMF ou de PIC se
traduisent par une hyperréflectivité en dome de UEP et
de la nucléaire externe, avec parfois une interruption de
la ligne de UEP, associée a une augmentation de 'épais-
seur choroidienne en regard. Au stade atrophique, une
interruption de U'EP est visible au niveau des lésions, avec
parfois une atrophie de la couche des photorécepteurs et
un aspect enVde la rétine interne attirée vers la choroide
[3]. LOCT est également utilisé pour mettre en évidence
les signes de néovaisseaux choroidiens de type 2 asso-
ciés, se traduisant par une hyperréflectivité fusiforme en
avant de UEP associée a des signes exsudatifs.

Nouveautés

L'OCT-A est un examen extrémement utile pour confir-
mer la présence de néovaisseaux associés aux PIC/CMF.
Sur le plan thérapeutique, une étude rétrospective éva-
luant 318 yeux de patients atteints d’'une PIC a démontré
que le traitement par corticoides par voie systémique au
cours de la phase active inflammatoire permettait de
diminuer la fréquence des néovaisseaux choroidiens [4].
Par ailleurs, cette étude confirme lintérét de traiter les
néovaisseaux par injection intravitréenne d’anti-VEGF [4].

Epithéliopathie en plaques

L'EEP est une pathologie rare, bilatérale, souvent
asymétrique, qui affecte les sujets jeunes sans prédis-
position de sexe. Un syndrome pseudo-grippal peut
précéder la baisse d'acuité visuelle. Elle se caractérise
par la présence de larges plaques blanc-jaunatre réti-
niennes profondes, probablement secondaires a une
atteinte inflammatoire de la choriocapillaire (figure 3).
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Cettte pathologie est habituellement localisée a Uceil,
méme si de rares cas de vascularites cérébrales ont été
décrits. L'évolution est favorable spontanément mais une
corticothérapie peut étre proposée dans le cas d'une
baisse profonde d’acuité visuelle sans que son efficacité
ait été démontrée [5]. Les récidives sont rares.

Clinique et imagerie

Le retentissement sur l'acuité visuelle est variable et
dépend de la localisation des lésions. Dans certains cas,
des décollements séreux rétiniens sont associés aux
plaques, donnant un aspect proche de la maladie de Vogt-
Koyanagi-Harada. Les lésions blanchatres sont arron-
dies ou polycliques et se localisent volontiers au niveau
du podle postérieur. En autofluorescence, l'aspect des
plaques est variable. Elles sont le plus souvent hypo-
autofluorescentes, probablement par effet masque de
l'autofluorescence de UEP. Elles peuvent parfois étre
hyper-autofluorescentes avec un centre hypo-autofluo-
rescent. En angiographie a la fluorescéine, les plaques
sont volontiers hypofluorescentes au temps précoce et
s'impregnent au temps tardif. En angiographie au vert
d’'indocyanine, les plaques sont hypofluorescentes aux
temps précoce et tardif. En OCT, les plaques se traduisent
par une hyperréflectivité de la nucléaire externe, associée
auneinterruption de la zone ellipsoide et d'interdigitation.

Angio-ICG temps précoce

Angio-fluo temps précoce Angio-fluo temps tardif

Il existe une augmentation de l'épaisseur choroidienne
associée en phase aigué.

Nouveautés

Les données en OCT-A confirment la probable impli-
cation de la choriocapillaire dans la physiopathologie
de la maladie. Une diminution du signal de décorrélation
est bien visible au niveau de la choriocapillaire de taille
supérieure aux plaques. Des études en OCT en mode EDI
mettent également en évidence une augmentation de
U'épaisseur et une hyporéflectivité de la choriocapillaire
en regard des plaques [6].

Choroidite serpigineuse

La choroidite serpigineuse (figure 4) est une pathologie
rare chronique évoluant par poussées, souvent bilaté-
rale, affectant les sujets d’age moyen sans prédisposition
de sexe. Dans la majorité des cas, aucune étiologie n'est
retrouvée mais un bilan doit étre réalisé afin notamment
d’éliminer une tuberculose sous-jacente. Méme si la phy-
siopathologie est débattue, les lésions pourraient étre
secondaires a une atteinte inflammatoire de la chorioca-
pillaire comme dans UEEP, mais elles présentent la carac-
téristique d'étre plus destructrices puisqu’elles entrainent
la mort des cellules de UEP et des photorécepteurs. A la

Angio-ICG temps tardif

N

Figure 3. Epithéliopathie en plaques. Les plaques sont hypofluorescentes aux temps précoce et tardif de l'angiographie
au vert d’indocyanine. Elles sont également hypofluorescentes au temps précoce de l'angiographie a la fluorescéine
mais s'imprégnent au temps tardif. En OCT, une augmentation de ['épaisseur choroidienne est observée.

L'OCT passant par les plagues montre une hyperréflectivité de la couche nucléaire externe caractéristique [fléches).
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phase d’activité inflammatoire, un traitement par corti-
coides a forte dose est préconisé, relayé ensuite par des
immunosuppresseurs afin de prévenir les nouvelles
poussées. Toutefois le pronostic visuel est parfois sombre,
marqué par une évolution des ésions malgré le traitement
systémique et par la survenue de néovaisseaux choroidiens
en bordure des lésions.

Clinique et imagerie

Les lésions de choroidite débutent en général au niveau
de la papille puis s'étendent progressivement vers la péri-
phérie et la macula. En autofluorescence, les lésions
actives ont une bordure hyper-autofluorescente et les
lésions atrophiques sont entierement hypo-autofluores-
centes du fait de l'atrophie de UEP. En angiographie a la
fluorescéine, les lésions actives sont hypofluorescentes
au temps précoce (probable
effet masque) puis s'impre-
gnent au temps tardif. En
revanche, les lésions ci-
catricielles ont un liseré
hyperfluorescent qui dispa-
rait dans le cas d'une activité
inflammatoire (signe de
Jean-Antoine Bernard). En
angiographie au vert d'indo-
cyanine, les lésions sont
hypofluorescentes a tous les
temps de l'angiographie et la
lésion est habituellement
d’une taille plus importante
que celle observée en angio-
graphie a la fluorescéine. En
OCT, au niveau de la lésion
active, on observe une hyper-
réflectivité de la nucléaire
externe, avec une interrup-
tion de la zone ellipsoide et
d'interdigitation. L'épaisseur
choroidienne est augmentée

Angio ICG temps précoce

en regard de la lésion. Au stade cicatriciel, il existe une
atrophie de la couche des photorécepteurs, de UEP et
de la choriocapillaire. Des néovaisseaux choroidiens
peuvent se développer, souvent en bordure de la lésion,
et étre responsables de signes exsudatifs.

Nouveautés

Comme pour U'EEP, 'OCT-A montre une diminution du
signal de décorrélation au niveau de la choriocapillaire,
superposable aux lésions visibles en angiographie au vert
d’indocyanine et dont la taille est plus importante que
celle des lésions visibles en angiographie a la fluorescéine,
suggérant une atteinte inflammatoire ischémique de la
choriocapillaire. LOCT-A est tres utile pour détecter
des néovaisseaux choroidiens pas toujours visibles en
imagerie multimodale.

Angio fluorescéine

Angio ICG temps tardif

Figure 4. Choroidite serpigineuse ceil gauche. En autofluorescence, la [ésion active est hyper-autofluorescente
(fléche] et se caractérise par une perte du liseré hyperfluorescent en angiographie a la fluorescéine [fléche).
La lésion est hypofluorescente a tous les temps de ['angiographie au vert d’indocyanine.

En OCT, une hyperréflectivité de la nucléaire externe est visible au niveau de la lésion active [fléche).
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