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INTRODUCTION

Lappellation “syndromes des taches blanches” (White dot syndromes) désigne diverses entités ayant en commun une
inflammation choroidienne ou rétinienne dont I'origine pourrait étre secondaire a une dysrégulation immunitaire (1-2). Le
mécanisme physiopathogénique reste mal élucidé, mais ce type d’atteinte survient souvent dans un contexte de syndrome

pseudo-grippal.

es syndromes des taches

blanches touchent préfé-

rentiellement les femmes
jeunes, les sujets myopes, et se pré-
sentent sous la forme de 1ésions
rétiniennes blanches ou jaunes,
profondes, arrondies. Leur taille
et leur nombre sont variables,
ainsi que leur caractére uni- ou
bilatéral.
Ces particularités sémiologiques
permettent d'orienter le diagnos-
tic, que angiographie a la fluores-
céine et au vert d’indocyanine aide
a confirmer. Ces examens ren-
seignent également sur lactivi-
té inflammatoire et la présence de
complications.

L’Autofluorescence (AF) est une
technique d’imagerie obtenue
grice a l'utilisation d'une lumiére
d’excitation bleue (482 nm). L’au-
tofluorescence provient essentiel-
lement de la lipofuchsine (dont
le composant A2E représente le
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fluorophore le plus représenté)
contenue dans les cellules de I’épi-
thélium pigmentaire (EP). La li-
pofuchsine est issue de la dégra-
dation incompléte des articles
externes des photorécepteurs et
peut s'accumuler au sein du com-
partiment lysosomal de 'EP dans
de nombreuses pathologies réti-
niennes. L’autofluorescence du
fond d’ceil peut ainsi, indirecte-
ment, constituer un indicateur du
métabolisme de 'EP. Les causes
d’altérations de I'AF sont cepen-
dant nombreuses et peuvent no-
tamment traduire une atteinte
de la rétine adjacente par mas-
quage (pigment, hémorragie) ou
au contraire par perte du filtre re-
présentée par la rhodopsine des
photorécepteurs (hyperautofluo-
rescence). Cet examen est ain-
si devenu un outil incontournable
dans le suivi des affections tou-
chant les photorécepteurs et 1’épi-
thélium pigmentaire. L'objet de
cet article est de faire une mise au
point sur I'apport de 'imagerie en
autofluorescence pour le diagnos-
tic et le suivi des syndromes des
taches blanches.

SYNDROME DES

TACHES BLANCHES
EVANESCENTES (rig. 1,2t 3)
Lesyndromedestachesblanches
évanescentes (MEWDS, Mul-
tiple evanescent white dot syn-
drome), qui touche préférentiel-
lement les femmes jeunes, se
présente comme une baisse vi-
suelle brutale, unilatérale dans
80 % des cas, associée a des
scotomes paracentraux. L’exa-
men clinique retrouve de pe-
tites taches périfovéolaires dis-
crétes, une hyalite peu intense
et parfois un flou papillaire. En
angiographie, ces points appa-
raissent discréetement hyper-
fluorescents, tandis qu’ils sont
hypofluorescents en ICG. L’évo-
lution se caractérise par la ré-
solution spontanée en quelques
semaines. Le SD-OCT montre
que latteinte se situe au ni-
veau de la rétine externe, avec
disruption de la ligne ellipsoide
a la phase aigué. La récupéra-
tion fonctionnelle est bien cor-
rélée au SD-OCT qui montre la
reconstitution progressive de
cette ligne, sans séquelles.
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Les clichés en AF montrent (3-4) :
 Au stade aigu : la présence de
multiples lésions hyperAF, par-
fois confluentes au poéle postérieur
et en moyenne périphérie. Ces 1é-
sions hyperAF sont le plus souvent
superposables aux taches hypo-
fluorescentes observées aux temps
tardifs de l'angiographie en ICG.
Elles sont donc le témoin de lacti-
vité de la maladie. Des lésions hy-
poAF péripapillaires, séquellaires
de poussées précédentes sont par-
fois observées.

* Au stade chronique : les lésions
hyperAF disparaissent progressi-
vement aprés quelques semaines.
Des lésions hypoAF péripapil-
laires restent parfois visibles.

EPITHELIOPATHIE EN
PLAQU ES (EEP) (Fig. 4,5 et 6)
Dans cette affection bilatérale, sou-
vent asymétrique, touchant les su-
jets des deux sexes, le fond d’ceil pré-
sente de larges plaques blanc-jaune
de un a deux diametres papillaires,
réparties de la fovéa a I'équateur (5).
Elles peuvents’associer aune hyalite
modérée. L'aspect angiographique
de ces plaques est pathognomo-
nique : hypofluorescence précoce
par effet masque, puis hyperfluo-
rescence tardive par imprégnation
sur l'angiographie a la fluorescéine.
Ces plaques sont hypofluorescentes
deés les temps précoces en ICG. En
SD-OCT, on observe au niveau des
plaques, des condensations hyper-
réflectives au sein des couches ex-
ternes rétiniennes. Il existe égale-
ment une irrégularité de la ligne
ellipsoide. Au stade de séquelles, on
constate une disparition des lésions
hyperréflectives des couches ex-
ternes, qui sont parfois remplacées
par des zones d’épaississements hy-
perréflectifs de ’EP.

Les clichés en AF montrent (5-8) :
¢ Au stade aigu : une hyperauto-
fluorescence diffuse de la région

TACHES BLANCHES INFLAMMATOIRES DU FOND D' ||

Figure 1 - MEWDS a la phase aigué. L'autofluorescence (A) objective des lésions
hyperAF confluentes au niveau du péle postérieur, et de multiples spots hyperAF en
moyenne périphérie. Sur I'angiographie a la fluorescéine, (B) les lésions sont hyper-

fluorescentes alors qu’elles apparaissent hypofluorescentes en ICG (C).

Figure 2 - Suivi en autofluorescence d’un MEWDS. A I'examen initial (A), 'AF révéle des
lésions confluentes hyperautofluorescentes au pole postérieur et de petites Iésions
focales hyperAF en moyenne périphérie. Aprés deux semaines d’évolution (B), on note

une augmentation du nombre de Iésions hyperAF. Quatre mois plus tard (C), ’hyperAF

a totalement disparu.

Figure 3 - Suivi en autoflorescence d’'un MEWDS. A I'examen initial (A), I'AF objective

de multiples lésions hyperAF au pole postérieur et en moyenne périphérie. Apres six

mois d’évolution (B), on note une normalisation de I’AF du fond d’ceil.

maculaire. On peut observer par
ailleurs la présence de lésions ar-
rondies hypoAF avec une bordure
hyperAF au pole postérieur et en
moyenne périphérie. Ces 1ésions
arrondies sont souvent superpo-
sables a celles hypofluorescentes
visualisées en angiographie ICG.

¢ Au stade chronique : les 1ésions
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du pole postérieur disparaissent
progressivement pour étre rem-
placées par des lésions hyperAF
a bords concaves. Ces lésions cor-
respondent aux zones d’épais-
sissement focal de Iépithélium
pigmentaire. Avec le temps, ces
lésions diminuent en taille et de-
viennent moins hyperAF.
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Figure 4 - Epithéliopathie en plaque au stade aigu. L'angiographie a la fluorescéine
(A, B) objective I'aspect d’hypofluorescence précoce suivie d'une hyperfluorescence
tardive. L'ICG (C, D) montre les Iésions inflammatoires qui restent hypofluorescentes a

tous les temps de I'angiographie.

Figure 5 - Suivi du patient de la figure 4 au moyen de I’AF. A la phase aigué (A), on note

une hyperAF diffuse de I'aire maculaire. Des lésions en cocarde a centre hypoAF et
dont la bordure est hyperAF sont également visualisées au péle postérieur (fleches).
Aprés deux mois d’évolution (B), les Iésions diminuent en nombre et en taille et de-
viennent fortement autofluorescentes avec des bords concaves (fleches). Six mois plus

tard (C), I'hyperAF des Iésions s’estompe et est remplacée par une hypoAF progressive.

Figure 6 - Autre cas d’EEP suivi en autofluorescence a la phase aigué (A), apres trois

mois (B) et huit mois d’évolution (C).

CHOROIDITE
SERPIGINEUSE is.7)

Il s’agit dune affection chro-
nique, progressive, bilatérale et
asymétrique qui affecte autant
les hommes que les femmes, de
la 2¢ 4 la 6° décade de vie (9). Di-
verses étiologies infectieuses ont
été proposées, en particulier la tu-
berculose, qu’il convient toujours
d’éliminer formellement (10).
L’examen clinique et angiogra-
phique retrouve des lésions blanc-
grisitre projetant des digitations a
partir de la papille, et dont la bor-
dure active est hyperfluorescente
aux temps tardifs apres injection
de fluorescéine. L’ICG est tres
utile pour suivre la réponse sous
traitement car les 1ésions peuvent
apparaitre plus étendues quen an-
giographie. En SD-OCT, il existe
une désorganisation des struc-
tures externes. Ces couches de-
viennent atrophiques aprés pas-
sage du front inflammatoire.

Les clichés en AF montrent (11) :

¢ Au stade aigu : des lésions in-
flammatoires actives qui appa-
raissent hyperAF. Le centre des
lésions est classiquement inhomo-
gene alors que la bordure de la 1é-
sion est fortement hyperAF.

¢ Au stade chronique : des 1é-
sions qui perdent progressive-
ment leur hyperAF pour devenir
trés hypoAF.

CHOROIDITE

PONCTUEE INTERNE

(PIC) ET CHOROIDITE
MULTIFOCALE (CMF)

(Fig. 8,9, 10 et 11)

Ces deux affections proches se
caractérisent par la présence de
petites lésions nettes, évoluant
rapidement vers des cicatrices pig-
mentées, chez les femmes myopes
entre 20 et 40 ans. La PIC se diffé-
rencie de la CMF par I'absence de
hyalite et la limitation des lésions
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au péle postérieur, alors quelles
peuvent atteindre ’équateur dans
la CMF (12). Leur comportement
angiographique est marqué par
une hyperfluorescence tardive des
lésions inflammatoires. En milieu
de séquence ICG, ces lésions sont
hypofluorescentes et plus nom-
breuses qu'au fond d’ceil.

En SD-OCT, sur les coupes pas-
sant par une lésion, il existe une
accumulation de matériel entre
IEP et la membrane de Bruch.

Les clichés en AF montrent (13) :

¢ Au stade aigu : une AF qui met
en évidence de nombreuses lé-
sions hyperAF au péle postérieur
et en moyenne périphérie. Ces
derniéres sont corrélées aux lé-
sions hypofluorescentes obser-
vées sur I'ICG mais souvent en

Figure 7 - Choroidite serpigneuse. A la phase aigué (A), les lésions inflammatoires
actives sont hyperAF (fleches). Apreés six mois d’évolution (B), on note une disparition
progressive de I'hyperAF remplacée par une hypoAF par atrophie de I'EP. Aprés deux

ans (C), la lésion cicatricielle apparait fortement hypoAF.

Figure 8 - Choroidite ponctuée interne. L'autofluorescence (A) objective des taches moindre nombre. Des lésions hy-
hyperAF au péle postérieur (fleches). L'angiographie a la fluorescéine (B) montre une PpOoAF séquellaires de poussées an-
hyperfluorescence tardive des lésions alors qu’elles apparaissent hypofluorescentes et ciennes sont parfois retrouvées.

en plus grand nombre sur I'ICG (C). ¢ Au stade de rémission : des

taches hyperAF qui disparaissent
et laissent parfois place a des 1é-
sions atrophiques hypoAF.

* En cas de complications néo-
vasculaires : des néovaisseaux
qui apparaissent sous la forme
de lésions hyperAF souvent ac-
compagnées d’hémorragies hy-
poAF. Au stade cicatriciel, on ob-
serve une lésion en cocarde dont
le centre est hypoAF et les bords

Figure 9 - Suivi du patient de la figure 8 en autofluorescence. A la phase aigué (A) les
taches inflammatoires apparaissent hyperAF. Aprés trois mois (B), les Iésions ont dis-

paru mais on note une complication néovasculaire hypoAF au centre avec une bordure

o . . . hyperAF.
hyperAF (fleche). Au stade cicatriciel (C), neuf mois plus tard, la Iésion néovasculaire est
toujours visible mais ses bords sont devenus concaves (fleches).
LA CHORIO-
RETINOPATHIE

DE BIRDSHOT (Fig. 12, 13 et 14)

La choriorétinopathie type Birds-
hot est une inflammation progres-
sive, indolente, bilatérale, a prédo-
minance féminine et apparaissant
a 'age moyen de 53 ans (30-70
ans). Elle est marquée par une as-

Figure 10 - Choroidite multifocale. L'autofluorescence (A) objective les Iésions inflam- sociation au HLA A29. Le fond
matoires hyperAF associées a des lésions hypoAF cicatricielles (fleches). L'angiogra- d’eeil se caractérise par de mul-
phie a la fluorescéine (B) montre 'hyperfluorescence des taches inflammatoires alors tiples lésions choroidiennes hy-
qu’elles apparaissent hypofluorescentes en ICG (C). popigmentées (14). L'angiographie
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Figure 11 - Suivi en autofluorescence du patient de la figure 10. L'autofluorescence a la

phase aigué (A) objective les Iésions inflammatoires hyperAF associées a des Iésions

hypoAF cicatricielles (fleches). Aprés six mois d’évolution (B), les Iésions hyperAF ont

disparu mais les cicatrices hypoAF persistent.

Figure 12 - Rétinochoroidopathie de Birdshot.L'examen en autofluorescence (A) objec-

tive une hyperAF diffuse (fleches) du pdle postérieur. L'angiographie a la fluorescéine

(B) retrouve une vascularité veineuse diffuse et une papillite alors que I'lCG (C) montre

de nombreuses lésions hypofluorescentes aux temps tardifs.

Figure 13 - Suivi en autofluorescence du patient de la figure 12. A la phase aigué (A),

I'examen en autofluorescence objective une hyperAF diffuse (fleches) du podle posté-

rieur. Aprés un an de traitement par corticostéroides (B), on observe une hypoAF en

“oreilles de Mickey” péripapillaire et une disparition de I’hyperAF du péle postérieur

remplacée par de nombreuses lésions hypoAF (fleches).

ala fluorescéine est plus utile a la
détection des complications (vas-
culite, cedéme maculaire) qua
I'examen des taches elles-mémes.
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Elles sont mieux analysables en
ICG, ou elles apparaissent hy-
pofluorescentes et souvent plus
nombreuses qu'au fond d’ceil.

Les clichés en AF montrent (15) :

¢ Au stade aigu : des images qui
sont parfois difficiles & interpréter
du fait d’'une hyalite importante.
Une hyperAF diffuse du pole pos-
térieur est souvent observée a la-
quelle s’associent de fines lésions
punctiformes hyperAF. Des zones
hypoAF localisées autour du nerf
optique sont parfois observées.
sAla phase quiescente ou cica-
tricielle de la maladie : une dis-
parition des fines lésions punc-
tiformes hyperAF. Des
hypoAF, liquénoides, plus ou
moins étendues, partant de la pa-
pille, sont souvent observées, tra-
duisant latteinte irréversible
de EP. Un aspect d’hypoAF en
“oreilles de Mickey” péripapillaire
est classiquement retrouvé.

zones

L’ACUTE ZONAL OoCccuLT
OUTER RETINOPATHY
(AZOOR) (Fig. 15 et 16)

L’AZOOR est un syndrome dé-
crit initialement par Gass en 1990
@16). 1l affecte classiquement de
jeunes femmes myopes entre
30 et 60 ans et se caractérise par
la survenue brutale d’'une ampu-
tation du champ visuel associée a
des photopsies. L’atteinte est uni-
latérale et se traduit par un défi-
cit campimétrique en continuité
avec la tache aveugle. Dans deux
tiers des cas la maladie se stabilise
aprés six mois d’évolution. L’as-
pect du fond d’ceil initialement
normal objective aprés quelques
mois dévolution I'apparition
d’une plage d’atrophie de 1’épithé-
lium pigmentaire. L’angiographie
ala fluorescéine montre a ce stade
une hyperfluorescence par effet
fenétre.

Les clichés en AF (17-19) sont sou-
vent normaux au stade aigu de la
maladie.

Austade chronique enrevanche,
Pautofluorescence objective un
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Figure 14 - Suivi en autofluorescence d'une maladie de Birdshot. Au stade précoce

(A), I’AF montre de multiples Iésions hyperAF (fleches bleues) associées a une hypoAF

péripapillaire (fleches blanches). Aprés neuf mois de corticothérapie (B), les lésions

hyperAF ont disparu et ont été remplacées par des taches hypoAF (fleches bleues).

Images dues & l'amabilité du Dr Jampol

Figure 15 - AZOOR vue aprés plusieurs mois d’évolution. Le cliché en couleur (A)

objective I'atrophie de I'EP en supéro-temporale du nerf optique. L'angiographie a la

fluorescéine (B) montre une hyperfluorescence par effet fenétre de la zone atrophique.

L’OCT-SD (C) montre les altérations de la couche des photorécepteurs et I'atrophie de

I'EP en nasal de la macula.

aspect caractéristique en trois
zones : une hypoAF centrale
liée a l’atrophie de I’EP entou-
rée d’'une bordure hyperAF due

a une atteinte des photorécep-
teurs (effet fenétre) et une troi-
sieme zone isoAF correspon-
dant 4 larétine saine.
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Figure 16 - L'autofluorescence du
patient de la figure 16 retrouve l'aspect
typique d’AZOOR : hypoAF entourée
par une bordure hyperAF, elle-méme

entourée par une zone isoAF.

CONCLUSION

Les syndromes des taches
blanches du fond d’ceil regroupent
diverses entités dont le diagnostic
et le suivi sont parfois complexes.
L’autofluorescence est un examen
non invasif, de réalisation simple,
qui nous permet dappréhender
avecplus de précision l'atteinte ré-
tinienne au cours de ces maladies.
Le suivi en est grandement facilité
tout en nous permettant de nous
affranchir de l'injection de colo-
rant dans un grand nombre de cas.
L’autofluorescence ne doit cepen-
dant pas faire oublier les autres
techniques d’imagerie (clichés
couleurs, OCT et angiographie)
mais s’intégrer dans une stratégie
d’exploration multimodale. |
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