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ABREVIATION

ECM : épaisseur centro-maculaire.

CLD : compte les doigts ; m : metre.

NVC : néovaisseau choroidien

SA : strie angiode

EPR : épithélium pigmentaire

PXE : pseudoxanthome élastique

VEGF : Vascular endothelial growth factor.
RVN : réseau vasculaire irrégulier

IVT : injection intravitréene

OoCT : Tomographie en cohérence optique.
OCT-A : oct angiographie

OCT-SS : OCT swept source

oD . CEil droit.

oG : CEil gauche.

BHRI : barriere hémato-rétinienne interne
BHRe : barriere hématorétinienne externe
MAVC : meilleure acuité visuelle corrigée
AF : angiographie a la fluorescéine
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INTRODUCTION
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Les stries angioides(SA) sont des lignes sombres orangées, sous rétiniennes
profondes, péri papillaires a irradiation radiaire notamment vers la macula
correspondant a des ruptures de la membrane de Bruch(MB). [1]

Elles sont secondaires a une altération de sa couche élastique par une
surcharge calcique [2], réalisant des zones de fragilité qui favorisent le passage de
néovaisseaux choroidiens (NVC) maculaires dans I’espace sous rétinien [1].

C’est une affection rare, souvent asymptomatique, d’évolution progressive et se
compliquant dans 72 a 86 % des cas de NVC, bilatéraux (85 % des cas) avec un
intervalle de temps de bilatéralisation tres court de 18 mois en moyenne [1].

L’évolution spontanée de cette complication fréquente est extrémement sévere.
Elle est responsable souvent d’une cécité légale chez des patients jeunes avec un
impact socioéconomique tres lourd. Des associations a des maladies générales sont
classiquement décrites, faisant appel a une prise en charge multidisciplinaire [3].

L'imagerie multimodale a largement contribué au diagnostic et a la

compréhension de la maladie.

Plusieurs thérapeutiques ont été décrites dans la prise en charge de ces NVC :
la photocoagulation au laser, la photothérapie dynamique et rarement la
thermothérapie transpupillaire ou leur ablation chirurgicale avec des résultats non
encourageants.

Récemment, certaines études rapportent le bénéfice des injections intravi-

tréennes (IVT) d’anti-vascular endothelial growth factor(VEGF).

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 11
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Notre objectif était de rapporter la capacité de I'OCT-angiographie (OCT-A) a
détecter de maniere non invasive, les anomalies microvasculaires et les complications
néovasculaires dues aux stries angoides et de décrire les caractéristiques
morphologiques de néovaiseaux choroidiens et secondairement a décrire les
caractéristiques épidémiologiques, cliniques, paracliniques et évaluer I'efficacité des
IVT de bévacizumab et d’alfibercept dans le traitement NVC compliquant les stries

angioides.

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 12
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RAPPELS
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. Anatomie de la rétine:

La rétine est la membrane la plus interne du globe oculaire, elle recouvre toute
la surface de la choroide de la papille a 'ora serrata. Il s’agit d’une fine membrane,
rosée transparente et tres vascularisée. Elle s’étend a la partie interne a la face

postérieure du corps ciliaire et I’iris par une rétine atrophique.

1.Anatomie topographique :

a. Rétine centrale :

La rétine centrale ou Macula correspond a la surface située entre les arcades
vasculaires, elle est de 5,5 mm de diametre centrée a 3,0 mm en temporal et 0,8 mm
en inférieur du centre de la papille. (Figure 1)

Le centre de la macula (1,5 mm) est appelé fovéa (ou fovea centralis) ; La fovéa
a une dépression centrale connue comme étant la fovéola, zone dont le diametre est
de 0,35 mm. L'hyper centre de la fovéola est une petite dépression de 150 a 200 um
de diametre, appelé ['umbo.

Au centre de la fovéa, il existe une région dépourvue de vaisseaux rétiniens :
c'est la zone avasculaire centrale (ZAC). Un anneau de 0,5 mm de largeur entourant la
fovéa est appelé parafovéa. Entourant cette zone, la périfovéa est un anneau

d'environ 1,5 mm de large.

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 14
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Figure 1 : image du fond d’oeil. a = umbo ; b = fovéola ; c = fovéa ; c a d = macula
parafovéolaire ; d a e = macula périfovéolaire ; e = macula. [5]

b. Rétine périphérique :

La rétine périphérique est classiquement subdivisée en quatre zones par Duke-
Elder :

* La périphérie proche, qui prolonge la rétine centrale sur 1,5 mm

* La périphérie moyenne, mesurant 3 mm ;

* La périphérie éloignée, étendue sur 9 mm a 10 mm en temporal et 16 mm
en nasal ;

= |’ora serrata (figure 2 ) et, ou extréme périphérie, mesurant 2,1 mm en
temporal et 0,8 mm en nasal. Cliniguement, il est habituel de séparer :

* Une rétine centrale en arriere de la ligne d’émergence sclérale des veines
vorticineuses

= Une rétine périphérique entre I’ora serrata et les veines vorticineuses .

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 15
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}— Base du vitré

Pars plana

Pars plicata
(face postérieure du corps ciliaire)

Ora serrata

Cristallin

Ora serrata

Pars plana

Pars plicata

Cristallin

+

Figure 2 : Ora Serrata. a. vue postérieure. b. coupe sagittale [4]
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2.Anatomie microscopique de rétine :

BASALE
COUCHE DES
FIBRES NERVEUSES 7,
CELLULES
GANGLIONNARRES
COUCHE DES CORPS
DES NEURONES
CELLULE
COUCHE AMACRINE
PLEXIFORME
INTERNE
NEURONES
BIPOLAIRES
COUCHE
NUCLEAIRE
INTERNE
NEURONE
HORIZONTAL
COUCHE
PLEXIFORME PR
EXTERNE
COUCHE
NUCLEAIRE NOYAUX DES
EXTERNE DES CELLULES A CONES
ET ABATONNETS
COUCHE BATONNETS
DES BATONNETS
ETDES CONES cONES
CELLULES PIGMENTEES CELLLES
s PIGMENTEES
MEMBRANE BASALE

CHOROIDE

Figure 3 : Coupe histologique schématique montrant la disposition des couches

rétiniennes[6-7]
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En coupe histologique, on différencie 10 couches (Figure 3) qui sont de dehors
en dedans :

a. L’épithélium pigmentaire rétinien :

L’épithélium pigmentaire (EPR) de la rétine est une couche monocellulaire de
cellules hexagonales s’étendant de I'ora serrata au nerf optique. Il est en continuité
avec I'épithélium du corps ciliaire. Il est séparé de la choriocapillaire par la membrane
de Bruch. Les cellules de I'EP sont hexagonales, cubiques d'environ 16 um de
diametre.

Dans la macula, cependant, les cellules sont plus grandes et plus denses qu'au
niveau de la périphérie. Chaque cellule possede :

* Une partie apicale qui enveloppe les segments externes des photorécepteurs

via des microvillosités.

* Deux surfaces latérales par le biais desquelles les cellules adjacentes sont
étroitement apposées et reliées par des jonctions serrées (zonula occludens)
pres de I'apex, formant des liaisons apicales et la barriere hématorétinienne
externe.

= Une base qui présente une invagination de la membrane plasmique.

b. Segments externes et internes des photorécepteurs :

On distingue deux types de photorécepteurs : les cones et les batonnets. lls
sont formés de deux articles. Dans les sections verticales de la rétine préparée pour
la microscopie optique, les batonnets et les cones peuvent étre distingués assez
facilement. (Figure 3)

Les cones sont des structures robustes de forme conique dont les corps
cellulaires sont situés dans une seule rangée juste en dessous de la membrane
limitante externe (OLM) et de leurs segments interne et externe font saillie dans

I’espace sous-rétinien en direction de I’épithélium pigmentaire.

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 18
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Les batonnets, en revanche, sont en forme d’une tige mince. Leurs segments
interne et externe remplissent la zone entre les plus grands cones et semblent
s’étirer jusqu’aux cellules de I'épithélium pigmentaire.

La microscopie électronique permet une meilleure visualisation des structures :

> Le segment externe est rempli de piles de membranes (sous forme de

disques), qui contiennent les molécules de pigment visuelles telles que les
rhodopsines.

> Le segment interne contient des mitochondries, des ribosomes et des

membranes ou les molécules d'opsine sont assemblées afin de faire partie
des disques des segments externes. [8]

c. Membrane limitante externe :

Elle n'est pas une véritable membrane mais plutot une zone de densification.
Elle est située a la base du segment externe des photorécepteurs, et correspond a des
desmosomes entre les articles internes des photorécepteurs et les cellules de Miller.
Elle limite I’espace sous-rétinien et constitue une barriére a la diffusion des grosses
molécules (barriere hémato-rétinienne). [9]

d. Couche nucléaire externe :

Elle contient les corps cellulaires ou est situé le noyau des photorécepteurs. Les
noyaux des cones sont légerement plus gros que ceux des batonnets et contiennent
moins d'hétérochromatine. Les corps cellulaire se poursuivent par le pédicule
synaptique qui contient des faisceaux de microfilaments, des microtubules et des
rubans synaptiques entourés de nombreuses vésicules. Ce pédicule, appelé aussi pole
neurotransmetteur, libere des neurotransmetteurs et principalement le glutamate.
[10]

e. Couche plexiforme externe :

Un certain degré d’intégration du message visuel se poursuit a la premiere

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 19
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synapse de la rétine, dans la couche plexiforme externe. Les pédicules des cOnes et
des batonnets forment des synapses avec les cellules bipolaires et les cellules
horizontales.

La synapse (figure 4) avec les photorécepteurs est caractérisée par la présence,
dans une invagination des pieds des batonnets et des cones, d’un ruban synaptique
entouré de nombreuses vésicules synaptiques. Elle a un arrangement en triade avec
un ruban synaptique et trois éléments post-synaptiques : deux dendrites des cellules
horizontales constituant les éléments latéraux et une ou deux dendrites des cellules

bipolaires correspondant I’élément central.

Batonnmneaet

Cellules bhipolaires
Cellule
horizontale

Figure 4 : Connexions synaptiques des cones et des batonnets avec les cellules

bipolaires et horizontales [9]

f. Couche nucléaire interne :

Elle contient quatre types de cellules, les cellules horizontales, les cellules
bipolaires, les cellules amacrines et les cellules gliales de Miiller.

Les cellules bipolaires sont les premiers neurones. Elles recoivent les
informations des cones et des batonnets et transmettent les signaux vers les cellules
amacrines et les cellules ganglionnaires.

Il existe un seul type de cellules bipolaires pour les batonnets, c’est une cellule

«ON » dont la partie terminale de ’axone est située dans la partie la plus interne de la

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 20
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couche plexiforme interne.

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim
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Pour les cones, on distingue :

»= Des cellules bipolaires « ON » qui forment une synapse invaginante avec un
pédicule du cone et dont ’axone se termine dans la partie la plus interne de
la couche plexiforme interne ;

» Des cellules bipolaires « OFF » caractérisées par une synapse non
invaginante et dont 'axone se termine dans la partie la plus externe de la
couche plexiforme interne [9].

g. Couche plexiforme interne :

Elle est le siege des synapses entre les cellules bipolaires et amacrines et les
cellules ganglionnaires. Son épaisseur varie de 18 a 36 um.

h. Couche des cellules ganglionnaires :

Cette couche contient les corps cellulaires des cellules ganglionnaires qui
correspondent aux deuxiémes neurones. Leurs dendrites sont situées dans la couche
plexiforme interne et leurs axones forment les fibres nerveuses et le nerf optique.
D’un point de vue fonctionnel, les cellules ganglionnaires qui font synapse avec les
cellules bipolaires « ON » sont dites cellules ganglionnaires de type « ON » et celles
qui font synapse avec les cellules bipolaires « OFF » sont dites « OFF ».

i. Couche des fibres nerveuses :

Cette couche contient les axones non myélinisés des cellules ganglionnaires qui
se prolongent pour former le nerf optique. Les axones sont entourés par les cellules
de Miller et les cellules gliales.

j- Membrane limitante interne

La membrane limitante interne recouvre la surface rétinienne et correspond a
une membrane basale, elle est associée aux pieds des cellules de Miller et aux

fibrilles de collagene du vitré. Elle est colorée par le PAS

Docteur Mrani Alaoui Abdelhakim 22
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3.Rapports : [10-12]

a. Rapports externes de la rétine

L’épithélium pigmentaire recouvre la choroide et adhéere fortement a la
membrane de bruch qui limite en dedans cette couche vasculaire. La choroide
contient principalement des vaisseaux : arteres, veines, capillaires formant la
choriocapillaire qui assure, par ses capillaires fenestrés recevant un flux sanguin
important, les apports métaboliques des couches les plus externes de la rétine (y
compris de la fovéola qui ne comporte pas de couche interne)

b. Les rapports internes de la rétine

La membrane limitante interne, épaisse de 0,2 um a 1 um, constituée des
membranes basales ou pieds des cellules de Miiller, est au contact du vitré : la base
du vitré en avant et la membrane hyaloide postérieure en arriére. Certaines fibrilles
vitréennes de la hyaloide postérieure traverseraient la membrane limitante interne
pour venir au contact des cellules de Miller, constituant ainsi des adhérences
vitréorétiniennes, dont les plus importantes sont au niveau de la base du vitré, autour
de la papille, au niveau maculaire et au niveau de certains vaisseaux.

c. Limites de la rétine

En arriere, la rétine s’arréte au niveau du canal choroidoscléral limitant la
papille.

A ce niveau, il n’y a aucune cellule photoréceptrice. Les axones des cellules
ganglionnaires constituant les fibres optiques remplissent ce canal pour former le
nerf optique. Au niveau de la papille, émerge I’artere centrale de la rétine et se forme
le tronc de la veine centrale de la rétine.

En avant, I'extréme périphérie rétinienne au niveau de I'ora serrata se présente
comme une ligne festonnée composée de « dents » et de « baies ». Elle est située a

6,5 mm du limbe en temporal et 5,7 mm en nasal.
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En avant de I'ora serrata, la pars plana du corps ciliaire est recouverte dans sa
partie postérieure par la base du vitré. L’ora peut étre située plus en arriere chez le
myope fort.

La base du vitré s’étend entre une limite antérieure fixe située au milieu de la
pars plana du corps ciliaire, et une limite postérieure variable reculant avec I'age,
toujours située en arriere de l'ora serrata. Cette zone est une zone d’adhérence
majeure entre vitré, rétine et corps ciliaire, et il est impossible de séparer rétine et

vitré a ce niveau.

4.La vascularisation rétinienne [11]

a. Vascularisation artérielle

La rétine recoit son apport sanguin par un double systeme :

e La choriocapillaire

Elle vascularise les couches externes et notamment les photorécepteurs. Ce
réseau capillaire joue un réle fondamental dans la vascularisation fovéolaire.

e Un systeme d’artéres intrarétiniennes

Ce sont des branches de I'artere centrale de la rétine. Ce systeme prend en
charge I'apport artériel aux couches internes de la rétine. A ce réseau, peuvent

s’ajouter des arteres surnuméraires comme les arteres ciliorétiniennes.

* La vascularisation des couches externes differe des couches internes :

v' Vascularisation des couches externes

Elle se fait par diffusion a partir de la choriocapillaire, a travers la membrane de
Bruch. La choriocapillaire forme une couche unique de capillaires d’un diametre allant
de 12 p (au niveau maculaire) a 200 u (au niveau de I'ora serrata). Elle provient des

ramifications en arriere des arteres ciliaires courtes postérieures et en avant des
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arteres récurrentes du grand cercle artériel de liris.

v' Vascularisation des couches internes

Elle est assurée principalement par les branches de I'artere centrale de la rétine
et accessoirement par des artéres ciliorétiniennes inconstantes. Classiquement, juste
apres son émergence de la papille, elle se divise en 2 branches supérieure et
inférieure qui se redivisent tres vite pour donner 4 branches : 2 artéres temporales,
supérieure et inférieure, et 2 artéres nasales, supérieure et inférieure. Arteres et
artérioles rétiniennes donnent naissance aux capillaires rétiniens. Leur principale
caractéristique est d’étre des capillaires continus, non fenétrés, ce qui les oppose a
ceux de la choriocapillaire.

Ce réseau vasculaire se divise en 2 systemes :

e Un systeme superficiel : situé au niveau de la couche des cellules

ganglionnaires.

e Un systéeme profond : situé au niveau de la couche nucléaire interne.

e Région avasculaire centrale :

Dans la macula, la vascularisation se densifie dans la région du clivus, puis se
raréfie a mesure que la rétine s’amincit a I'approche de la fovéa. Autour de la fovéa,
les artérioles précapillaires et les veinules précapillaires ont une disposition radiaire.
Autour de celle-ci, les capillaires forment un anneau continu de taille variable,
délimitant une zone avasculaire centrale. La taille de cette zone peut varier d’une
absence compléte a plusieurs centaines de microns de diametre. En général, les
patients ayant un fond d’oeil clair ont une zone avasculaire centrale plus petite.

b. Vascularisation veineuse

Le drainage veineux de la rétine est assuré principalement par la veine centrale
de la rétine. Les veinules de petit calibre (1 a 2 u), se réunissent de facon centripete,

de I'ora vers la papille pour fournir des veines de plus en plus importantes qui se
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drainent habituellement dans 4 troncs : les veines temporales supérieure et
inférieure, les veines nasales supérieure et inférieure. La jonction des 2 branches
supérieures forme la veine supérieure ; celle des 2 branches inférieures, la veine
inférieure. Ces 2 troncs vont se réunir pour former la veine de la rétine au niveau de
la papille. Ainsi formé, le tronc veineux central se place sur le flanc temporal du tronc
de I'artere centrale et chemine avec elle dans le nerf optique. Elle le quitte en méme
temps que l'artere, parfois plus en arriere, et va gagner le sinus caverneux, soit
isolément, soit en se jetant dans la veine ophtalmique supérieure, parfois dans la

veine ophtalmique moyenne.
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Il. Physiologie :

En conditions physiologiques, les flux entrant dans la rétine proviennent du
vitré, de la circulation rétinienne (controlée par la BHRI, formée par les jonctions
serrées entre les cellules endothéliales des capillaires rétiniens) et de la
choriocapillaire, cette derniere voie étant controlée par la BHRE et impliquant des flux

traversant I’espace sous- rétinien.

1. Barriere hémato-rétinienne interne (BHRI) :[11]

Le réseau élaboré de jonctions serrées entre les cellules endothéliales des
vaisseaux capillaires rétiniens est la composante majeure de la BHRI (Figure 1.2), qui
isole le flux sanguin de I’environnement neuronal. Aussi bien au niveau rétinien que
cérébral, ce sont des cellules gliales qui engainent les capillaires sanguins et qui sont
a 'origine de signaux influencant le développement et le maintien de la barriere.

> Endothélium

La présence d’un réseau complexe de jonctions serrées entre les cellules
endothéliales des capillaires, 'absence de fenestrations et le nombre restreint de
vésicules de transport transcellulaire participent toutes a I’étanchéité de la BHRI. Des
systemes de transport spécifiques assurent la sélectivité de la barriere.

> Péricytes

Les péricytes, particulierement nombreux autour des capillaires rétiniens,
conferent un support structurel a I’endothélium et participent au maintien de la paroi
capillaire. Les péricytes contiennent des protéines contractiles et des récepteurs de
substances vasoactives qui permettent une contraction ou une dilatation des
capillaires qu’ils entourent. La perméabilité de la BHRI serait également modulée par
les péricytes, dépourvus de jonctions serrées (passage paracellulaire). Cependant, ils

contiennent un nombre élevé de vésicules de transport (passage transcellulaire).
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Le role des péricytes dans la sécrétion de la matrice extracellulaire (lame
basale) a aussi été évoqué comme modulateur de la perméabilité.

> Cellules gliales

L’endothélium des capillaires rétiniens, comme celui des capillaires du cerveau,
n’a pas d’enveloppe conjonctive mais est au contact de prolongements de cellules
gliales (perivascular end feet). Outre son role structural, la glie sécrete des facteurs
humoraux. Ainsi, le GDNF (Glial cell line-Derived Neurotrophic Factor) augmente
I’étanchéité de la barriere, tandis que le TGF (Transforming Growth Factor) la
diminue. Le VEGF (Vascular Endothelium Growth Factor), le TNF (Tumor Necrosis
Factor) et I'lL-6 (interleukine 6) sont aussi produits par la glie rétinienne et
influenceraient I’étanchéité de la BHRi.

Le VEGF inhibe la synthese des protéines structurales des jonctions serrées, ce

qui entraine une augmentation de la perméabilité trans-endothéliale.

2. Barriere hémato-rétinienne externe :

La barriere hémato- rétinienne externe est formée par des zonulae occludens
(jonctions serrées, sans espace intercellulaire détectable) et des zonulae adherens
(jonctions adhérentes, maintenant un espace intercellulaire) situées entre les cellules
de I’épithélium pigmentaire de la rétine. La membrane limitante externe participerait
aussi a la fonction de barriere. Cette barriere a pour rble principal de controler les
échanges hydro- ioniques et métaboliques entre la choriocapillaire et la rétine
externe, tout en garantissant le privilege immunitaire de I'oeil et en limitant le

passage de substances toxiques. [12] (figure 6)
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L’épithélium pigmentaire a trois principaux roles :

> La régénération de tout-trans-rétinol en 11-cis-rétinal, c’est un processus
fondamental pour la vision, puisqu’il permet de fournir la vitamine A et le
glucose aux photorécepteurs.

> La phagocytose des disques externes des photorécepteurs qui sont
dégradés au cours du cycle visuel.

> La fonction de nutrition, puisqu’il permet a I'oxygene et aux nutriments
provenant de la choriocapillaire de parvenir aux segments externes de la

rétine.

lll. Concept de I'unité neurovasculaire rétinienne :

On désigne par « unité neurovasculaire rétinienne » I’ensemble des relations
anatomiques et fonctionnelles entre les neurones rétiniens, les cellules gliales
(astrocytes, cellules gliales de Muller et microglie), les cellules endolthéliales et les
péricytes) [13]

En effet, en conditions normales, un systeme complexe permet de conserver
des conditions optimales pour le fonctionnement de la rétine externe et interne
malgré la présence d’un environnement liquidien (vitré), d’un haut niveau d’énergie
(lumiere), de forts niveaux de transfert d’oxygeéne (choriocapillaire) et de la nécessité
d’un  milieu extracellulaire parfaitement controlé et détoxifié pour la
neurotransmission.

Ce systeme complexe inclut le controle précis des échanges avec le sang des
vaisseaux rétiniens (barriere hémato-rétinienne interne ou BHRi) et de la
choriocapillaire (barriére hématorétinienne externe ou BHRe). A ces deux mécanismes
puissants et relativement lents de contrdle, s’ajoute un systéeme rapide et précis de

transfert et d’échange d’ions, d’eau ou de toxines assuré par les cellules gliales. Ces
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cellules gliales, surtout macrogliales (astrocytes et plus particulierement les cellules
de Miller), sont aussi responsables de la cohésion rétinienne, quand les cellules
microgliales en assurent la défense avec une variété de réponses inflammatoires

possibles au niveau de la rétine.[14]
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Figure 5 : la barriere hémato rétinienne interne [11]
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16 pm = &pithebum
pigmentaire
r&tinien

Fiviembrane
de Bruch

Figure 6 : Epithélium pigmentaire (EP) et membrane de Bruch. Les plis faits par le

cytoplasme de I'EP reposent sur une membrane basale lisse (0,3 um d'épaisseur)

reposant sur le niveau collagéne interne (1,5 um d'épaisseur). Le niveau externe de

collagéne (0,7 um d'épaisseur) est adossé au niveau élastique intermédiaire (0,8 um

d'épaisseur) et est en continuité par des ponts intercapillaires avec le tissu fibreux

sous-capillaire. [8]
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MATERIELS ET METHODES
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|. Le cadre de I’étude

Il s’agit d’une cohorte prospective et observationnelle menée au service
d’ophtalmologie du CHU Hassan Il de Fes, qui inclue 21 yeux de 12 patients
présentant des néovaisseaux choroidiens associés a des stries angioides, suivis entre
janvier 2018 et janvier 2022 .

e Les criteres d’inclusion étaient les suivants : tous les patients présentant des

stries angiodes compliquées de néovascularisation choroidienne

e Les criteres d’exclusion étaient les suivants : les NVC idiopathiques ou

secondaires a une pathologie autre que les stries angiodes.

Il. Le recueil des données

Toutes les données ont été collectées lors du suivi des malades a partir de
I’interrogatoire et I’examen clinique des patients et des examens paracliniques
demandés.

Les données recueillies sont : I’age, le sexe, les symptomes, leur durée avant le
diagnostic, la meilleure acuité visuelle corrigée (MAVC) et I’épaisseur centromaculaire
sur la tomograhie en cohérence optique (OCT) et I’analyse du lacis néovasculaire sur
I’OCT angiogaphie ( OCT-A) avant et aprés traitement, ainsi que le type du produit et
le nombre d’injection intravitréene

Tous les patients ont bénéficié a I'admission d’'un examen clinique (MAVC +
FO), d’'une angiographie a la fluorescéine(AF), d’une OCT swept source (OCT-SS)
(figurel) et d’'une OCT-A et un bilan général a la recherche de pathologies associées,
avis dermatologique et examen cardiovasculaire.

Pour I'OCT-A, nous avons effectué une zone de numérisation de 3 X 3 mm,
4,5x 4,5 mm ; 6xX 6mm et chez certains patients 9 x 9 mm pour inclure toute la

région centrée sur la zone fovéolaire.
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lll. Le protocole thérapeutique et le suivi :

Les patients ont recu initialement 3 IVT de bévacizumab 1,25 mg ou de
I’alfibercpt 2mg a 1 mois d’intervalle, une mesure de la meilleure acuité visuelle
corrigé ainsi qu’une OCT ont été faite chez tous nos patients 1 mois apres la derniere
IVT de la phase d’induction.

Un protocole PRN d’IVT d’anti VEGF était préconisé par la suite selon les
données des examens de controle.

La décision de retraitement était basée sur la présence des signes suivants :
une baisse de l'acuité visuelle, une hémorragie dans I'aire maculaire au FO, des
signes d’exsudation a I’OCT (liquide en intra- et/ou en sous-rétinien),avec la
présence d’un lacis néovasculaire actifa I'OCT-A, et une diffusion a I’AF effectuée
seulement en cas de doute sur la néovascularisation choroidienne a I’'OCT (2 patients
seuls de notre série ont bénéficiés d’une angiographie au cours du suivi).

Un changement significatif de I’épaisseur maculaire était défini par une
diminution de I’épaisseur de 10 % ou plus, ou par une régression ou une disparition
du liquide intra- et/ou sous-rétinien [ 15].

Nous avons opté pour un arrét du traitement avec surveillance devant la
disparition de signes d’exsudation a I’'OCT notamment la disparition de liquide intra-
et/ou sous-rétinien ainsi que la régression de la taille et de la densité du lacis

néovasculaire sur ’'OCT-A.
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IV. Saisie et analyse des données

La saisie de ces données est faite sur Excel et I'objectif était de calculer le
pourcentage de patient ayant une stabilisation ou une amélioration de la MAVC et une
diminution de I’épaisseur maculaire centrale et la régression en taille et en densité
des NVC sur ’OCTA.

Elles ont été traitées a I'aide de Microsoft Office Excel. Les résultats ont été

exprimés en nombre, en pourcentage et en moyenne.

V. Le cadre éthigue :

Nos patients ont été informés que leurs données seront le sujet d’une étude,

ainsi, nous avons recueilli leur consentement éclairé.
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Figure 1 : OCT utilisé pour les patients : DRI Swept source OCT Triton -Topcon
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RESULTATS
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I. Caractéristigues épidémiologiques des patients :

1. Age :
L’age moyen des patients était de 34 ans (24 -56ans) , avec des extrémes

d’age de 24 et de 56 ans.
La majorité de nos patients avaient une tranche d’age comprise entre 30 et 40
ans.
2. Sexe

L’étude porte sur 21 yeux appartenant a 12 patients.

Parmis ces patients on retrouve 58 % des hommes et 42 % des femmes ce qui

correspond a un sex-ratio de 1,4.

sexe ratio=1,4

= sexe masculin = sexe feminin =

Figure 1 : répartition des malades selon le sexe
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Il. Parametres cliniques

1. Délai de consultation :

En moyenne, les patients n’ont consulté qu’aprés une durée de symptome de

44,42 semaines + 43,62, avec des extrémes allant d’'une semaine a 96 semaines.

2. Motif de consultation :

Tous nos patients ont consulté pour une baisse de I'acuité visuelle, associée a
des métamorphopsies et a un scotome central respectivement dans 57,1 % et 42,9 %
des cas.

Les stries angioides étaient asymptomatiques dans 3 yeux en I’absence de
progression fovéolaire d’une strie et en I’absence de complication néovasculaire.

lIs étaient de découverte fortuitement lors d’un examen ophtalmologique de

I’ceil adelphe.
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BAV métamorphopsies scotome central

Figure 2 : répartition des malades selon le motif de consultation
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3. L’acuité visuelle a I’admission :

L’acuité visuelle est jugée par I’échelle de Snellen utilisée dans notre service.

La majorité des patients se sont présentés avec un AV basse dont 75 % des
patients présentaient une acuité visuelle inférieure ou égale a 01/10.

On note 10% des patients avec une AV supérieure a 04/10, chez 14% elle est a
02/10. Chez 24% des patients elle esta 01/10 ;

Chez 9,5% , 9,5% , 19% et 14% des patients , elle est respectivement a CLD a
4m, CLD a 3m ,CLD a 2m et inférieure a égale a CLDalm.

L’acuité visuelle a 'admission a été converti en logMAR , avec une moyenne

logMAR a 1,7 correspondant a une acuité visuelle a compte les doigts a Tm.

sup a 4/10

2./10

i

1./10
CLDa 4m
B nombre des yeux
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Figure 3 : répartition selon I'acuité visuelle de I’ceil atteint a I’admission
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4. Fond d’ceil :

> L’aspect au FO est celui de stries partant de la papille ou d’un cercle
péripapillaire de couleur rouge chez les patients a fond d’ceil clair (figure4) ,

et plus sombres chez les patients a fond d’ceil plus pigmenté (Figure 5).

Figure 4 : Photographie du FO de I’OD : stries angioides rougeatres avec un fond

d’eeil clair ( patient 4)
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Figure 5 : Photographie du FO de I'OG : stries angioides de couleur grisatres , en

rayon de roue péripapillaire ( patient 5)
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> Chez 4 patients, on note I'aspect de corps cristallins pathognomoniques du

pseudoxanthome élastique(PXE).(figure6)

Figure 6 : photographies du FO de I’'OD

A.Stries angiodies compliqués de NVC; corps cristallin en inférotemporo-maculaire

(fleche bleue)

B.Stries angiodies compliqués de NVC; corps cristallin en inférotemporo-maculaire

(fleche bleue) Patient 8
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> La présence de NVC compliquant des stries était bilatlérale chez 09 patients

; et unilatérale chez seulement trois sujets.(figure 7)

Figure 7: Photo couleur du FO montrant un NVC fibrosé unilatéral au niveau de I’ceil

gauche en rapport avec des stries angioides (patient6)
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> En présence d’un NVC, on peut observer une hémorragie maculaire, un

décollement séreux rétinien et/ou un décollement de ’EPR.(figure8,9)

Figure 8 : Photo couleur du FO montrant une hémorragie maculaire , un décollement

séreux rétinien en rapport avec un NVC actif au niveau de I’eil gauche (patient8)
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Figure 9: Photo couleur du FO montrant une hémorragie maculaire , un décollement

séreux rétinien en rapport avec un NVC actif au niveau de I’eil gauche (patient8)
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La présence de NVC inactifs ne s’accompagnent pas d’exsudation a été
objectivée chez 05 yeux soit :

e Spontanée : néovaisseaux quiescents ou fibrose sous rétinienne.

e Post traitement

Figure 10. Photo couleur du FO montrant un NVC fibrosé au niveau des 2 yeux (étoile

noire) en rapport avec des stries angioides (flechesrouges) (patient 2).
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5. Signes généraux :

Un examen dermatologique et cardiovasculaire était réalisé systématiquement
chez tous les patients a I'admission a la recherche de pathologie associée.
Les stries angioides étaient associées a un pseudoxanthome élastique chez cinq

patients sur une preuve histologique. (figurel1)

Nous n’avons pas trouvés d’autres étilogies.

Figurell : Pseudoxanthome élastique cutané au niveau de lanugue (patient 5 et

12).
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Ill. Parameétres paracliniques :

1. Angiographie a la fluorescéine :

En angiofluorographie, on note une hyperfluorescence inhomogene des les
temps précoces, maximale aux temps intermédiaires, sans diffusion en I'absence de
néovascularisation .

En cas de NVC, on observe une hyperfluorescence précoce du lacis
néovasculaire avec diffusion du colorant aux temps tardifs. (figurel2)

On pourra alors préciser le siege de la NVC : retro fovéale, juxta fovéale ou
extra fovéale.

En cas d’évolution vers une cicatrice fibrogliale, on peut voir une
hyperfluorescence a bords concaves avec coloration sans diffusion. Plus rarement, il
existe une évolution vers I'atrophie avec également une hyperfluorescence par effet

fenétre.
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Figure 12. La photo couleur (A) et anerytre (B) montrent une hémorragie rétinienne

et sous rétinienne dans I’aire maculaire (flechesnoires), avec une diffusion précoce

(fleche blanche) du NVC qui s’accentue au cours de la séquence angiographique (C).

Notez la présencede cicatrice péripapillaire en rapport avec un néovaisseau fibrosé

(étoile noire) (patient 7).
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2. OCT maculaire et OCT angiographie :

a. Stries angiodes et leurs anomalies microvasculaires :

> L’OCT swept source permet de visualiser les ruptures de la membrane de
Bruch caractérisant les stries angioides.

> Dans I’OCT en face, nous avons trouvé des points hyper-réfléchissants dans
18 yeux dans le plexus profond qui correspondent a des points noiratres

sur ’'OCT-A au niveau du choriocapillaire (figure 13)

Figure 13 :(A).image photo couleur de I’ceil droit du patient montrant des stries

angiodes sans NVC

(B)OCT en face dans le plexus profond objective des points hyper-réfléchissants

(fleches vertes) correspondant a des points noiratres sur I’OCT-A au niveau du

choriocapillaire (C)
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e Sur I’OCT-A , Il n'y avait pas d'anomalies qualitatives détectables au

niveau des plexus superficiel et profond .

e Par contre, dans la rétine externe, des stries étaient détectables chez les

patients avec ou sans complications néovasculaires ; lls se présentent

comme un hyposignal dans rétine externe .(figure14)

Figure 14 : stries angiodes visible en tant qu’un hyposignal (fleche jaune) sur I’OCT-

A avec une coupe passant par la rétine externe
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e En plus, tous les yeux présentaient une raréfaction diffuse du

choriocapillaire .(figure15)

Figure 15 : 2 coupes OCT-A montrant une raréfaction diffuse du choriocapillaire
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e Un réseau vasculaire irrégulier (RVN), différent du NVC, a été détecté dans 6

yeux au niveau de la rétine externe et du CC. (figurel16 ;17)

Figure 16 :

A.Photo du fond d'eeil gauche objectivant une hémorragie maculaire en rapport
avec des stries angiodes
B-C : OCT-A avec une segmentation passant par la rétine externe montre une lésion
hyperréflective a flux élevé orienté par la fleche rouge avec des franges capillaire
enchevétres qui correspond au NVC et juste a coté un réseau vasculaire irrégulier
entouré par le cercle bleu

D : la coupe OCT bscan correspondante qui confirme I’activité du NVC
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()

Figure(17) Ce RVN semble provenir de la zone temporale péripapillaire vers la macula

et en continuité avec la NVC quand détecté.

b. Néovaisseaux choroidiens :

> Activité :

L’OCT SS met en évidence les NVC ainsi que leurs activités.

Elle objective une lésion fusiforme hyper réflective pré épithéliale accompagnée
d’une hypo réflectivité sous jacente ( par effet d’'ombre), I'’exsudation des NVC est
légerement hyper réflective : gris exsudatif conduisant a un DSR hyporéflectif et des
logettes intra rétiniennes (figure18)

La densité de I’hyper réflectivité est en rapport avec I’ancienneté et I’évolution
fibrovasculaire .

L’OCT-A objective des ramifications du lacis néovasculaire choroidien qui
apparaissent en hypersignal de flux et oriente sur [’activité néovasculaire par la
présence d’arborisation , de franges capillaires ou d anastomose vasculaire
(figure18,20) + complément par des coupes b scan qui confirment I’exsudation de

facon directe.
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> Type : Dans la majorité des cas , les NVC étaient de type 2( figure18) et
non classés dans 33 % des cas en raison d’une large cicatrice.
Leur situation dans les couches rétiniennes, permet d’identifier les NVC type

1(sous épithéliaux) des NVC type 2 (sus épithéliaux).

Figure 18 : 2NVC préepitheliaux de type 2

A,B : Au niveau de I’OCT b scan : matériel hyper réflectif en sous rétinien avec
des signes d exsudation en regard

Coupes OCT-A avec des segmentation passant par le choriocapillaire (E-F) et
la rétine externe(C-D) , qui objective la présence du lacis néovasculaire visible méme
au niveau la rétine externe qui normalement avasculaire , ce qui confirme le type 2

préépithélial du NVC .
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> Nous avons retrouvé des localisations multiples dans un seul cas. (figure

19)

Figure 19 : L’OCT-A a objectivé 2 NVC dans le méme territoire

(fleches rouges )enchevétres avec un halo péri-lésionnel (fleche verte)
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> Morphoplogie :

%Enforme de glomérule **En forme de ravon de roue

En forme d’arbre

Figure 20 :3 NVC actifs avec 3 morphologies différentes sur I’OCTA au niveau de la

rétine externe avec des compléments bscan pour chaque NVC qui confirment leur

activité
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> Inactivité :

En cas d’inactivité, les NVC ne s’accompagnent pas d’exsudation

Figure 21 : NVC fibrosé

A : au fond d’oeil , une Iésion maculaire jaunatre d’allure fibrosée ,

B-C : coupes oct-a passant par le choriocapillaire et la rétine externe: VC
volumineux , long ,plus rares ; sans boucles qui confirme leurs inactivité

En oct bscan , matériel trés hyper réflectif en sous rétinien sans signes d exsudation

en regard
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IV. Prise en charge thérapeutigue et évolution

La durée moyenne de suivi de cette cohorte de patients était de 14,57 mois =+
5,3 (extrémes, de 6—24 mois).

L’injection intravitréenne de molécules anti-VEGF a permis un tournant décisif
dans I’évolution de la maladie néovasculaire dans la majorité des patients dans notre
série.

Nous avons injecté 16 yeux d’anti-VEGF dont 10 yeux par du bévacizumab ,4
autres yeux initialement par du bévacizumab puis switch vers de I'alfibercept vu la
non réponse intiale , et 2 yeux d'emblée par de I'alfibercpt , alors que I’abstention
thérapeutique était de mise pour les cas dépassés de fibrose cicatricielle (5 yeux)

Apres traitement, la MAVC était < 2/10 dans 12,5 % des cas, entre [2/10; 5/10]
dans 50 % des cas et chez 37,5 % des patients celle-ci était > 5/10.

La moyenne d’épaisseur centromaculaire est passée de 424,25 _-m + 137,03 a
I’admission, a 255,75 _m = 50,14 en posttraitement

Nous n’avons pas noté d’effets secondaires ou de des IVT d’anti-VEGF,
notamment pas de cas d’endophtalmie, d’hypertonie oculaire, de décollement de

rétine ou d’effets systémiques.
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10t 27111420 Segment Reting Eyer OS(L) Dates 12/02/2015 Ages €3 Anolysls Mode: Basic
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Figure 22. Aspect OCT d’un NVC péripapillaire chez un patient de 42 ans avant et

apres 3 IVT de bévacizumab (12 mois de suivi). A noter la résorption de I’hémorragie

et du décollement séreux rétinien, ainsi que la normalisation de I’épaisseur maculaire

centrale (patient 1).
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Figure 23 : Aspect OCT d’un NVC chorodien chez un patient de 36ans avant et apres

1 IVT de bévacizumab . A noter une diminution de la taille et de la densité du lacis

néovasculaire sur I’OCT-1 en corrélation avec la disparition des phénomeénes

exsudatifs
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Patients | MAVC initiale | MAVC ECM initiale | ECM finale | Nombre
finale (um) (um) d’IVT
P1 OG: CLD a|10/10 567 208 3
Tm
P3 OD:2/10 OD:2/10 | 250 179
OG:1/10 OG:3/10 |313 271 4
P4 OD:5/10 OoOD:7/10 388 279 5
P5 OD:2/10 OD:2/10 |266 206 5
P6 OD: CLD a|OD:3/10 |490 279
4dm oG : 540 306
OG:CLDa2|0.5/10
m
P7 OG: CLD a|0OG:7/10 |530 300 3
Tm
P9 OD:01/10 OD :08/10
oG : CLDa | OG :02/10 | 348 245 4
2m
527 290 4

Figure 24 : tableau d’évolution de I'acuité visuelle et de I’épaisseur centro—-maculaire

chez les patients traités par IVT de Bévacizumab
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DISCUSSION
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|. Histologie :

Histologiqguement, ces stries correspondent a des craquelures dans la portion
collagene et élastique de la membrane de Bruch fragilisée par une surcharge calcique,
Les néovaisseaux choroidiens s’infiltrent a travers les lignes de rupture dans I’espace
sous-rétinien ou sous I’épithélium pigmentaire [16].

Dans les stades précoces, il n’y a pas de modification de la rétine
neurosensorielle. Ensuite, apparait une atrophie de la choriocapillaire, de I’EP rétinien
et des photorécepteurs. Les cellules de I'EP qui avoisinent la strie manquent des
granules pigmentées [17].

La néovascularisation est caractérisée par la présence de tissu fibrovasculaire
qui désorganise I’architecture rétinienne, avec au stade ultime une cicatrice maculaire

disciforme de grande taille.

Il. L’angiogenése et roles du veqf :

Contrairement a la vasculogenése, qui est le mécanisme normal de formation
des vaisseaux pendant la période embryonnaire, I’angiogenese correspond a la
formation de néovaisseaux a partir de cellules endothéliales normalement
qguiescentes. Elle intervient en réponse a un déséquilibre entre facteurs de croissance
et facteurs inhibiteurs, observé dans certaines situations physiologiques (ischémie
tissulaire, réparation tissulaire) ou accompagnant certains processus pathologiques
(tumoral, dégénératif ou inflammatoire).

Ainsi, l'angiogenese est bénéfique lorsqu’elle participe par exemple au
remodelage cardiaque ou a la cicatrisation, mais elle est responsable des
complications néovasculaires de la dégénérescence maculaire liée a I'age ou a la
rétinopathie diabétique.

Le processus de I’angiogenese est complexe, comprenant une succession de
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plusieurs étapes qui sont

e La vasodilatation des vaisseaux préexistants

L’augmentation de la perméabilité vasculaire

La dégradation de la matrice extracellulaire

L’activation et prolifération des cellules endothéliales

La différenciation, la maturation puis le remodelage des cellules
endothéliales

Au fil des progres on a pu identifier et caractériser un grand nombre de
facteurs de croissance, régulant la croissance et le métabolisme cellulaire et par

conséquent jouent un role primordial dans les différentes étapes de I'angiogenése.

1. L’epidemal growth factor EGF :

Au cours de la rétinopathie proliférative I’EGF qui est présent dans le plasma et
les plaquettes pourrait agir en combinaison avec la thrombine dans les capillaires
rétiniens occlus en stimulant la prolifération endothéliale [18] et la synthése de

I’activateur tissulaire du plasminogene. [19 ]

2. Le platelet-derived growth factor PDGF:

Le PDGF est une protéine d’un poids moléculaire de 30 a 17 kilo daltons, c’est
le principal facteur de croissance présent dans le sérum, par sa puissante action
mitogeéne et chimiotactique sur les fibroblastes, il joue un rbéle important dans le
développement des voiles fibreux qui accompagnent habituellement les néovaisseaux

pré-rétiniens. [20]

3. Les insulin-like growth factors IGF:

Les deux principaux représentants du groupe sont I'lGF-I ou somatomedine C

et I'IGF Il ou somatomedine A.
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4. Le vascular endothélial growth factor VEGF :

Le VEGF, dont I’existence est suspectée depuis 1948 ( facteur X de Michaelson),
est en fait une famille de facteurs de croissance (AB C D E). [21]

Le principal régulateur de I'angiogenese est le VEGF-A ; C’est une glycoprotéine
homodimere de 46 DKa, dont il existe plusieurs formes (selon le nombre d’acides
aminées) : 121 ; 145 ; 165 ; 183 ; 189 et 206. Le 121 et 165 sont les plus produites
au niveau rétinien.

Tous les isoformes du VEGF-A, avec 165aa ou plus, possedent deux domaines,
I'un se liant au récepteur du VEGF (présent dans tous les isoformes), I'autre se liant a
I’héparine (absent des isoformes moins de 165aa et des formes clivées).

Il existe trois récepteurs du VEGF qui se situent a la surface des cellules
endothéliales.

Les roles de VEGFR-1(ou flt-1) et VEGFR-3 sont encore mal connus ; Le VEGFR-
2 est le principal médiateur de I'effet angiogénique par I'intermédiaire de I'activation
d’un domaine tyrosine kinase intracellulaire. [22]

Par ailleurs, il ne faut pas oublier que le VEGF joue également un réle dans la
physiologie oculaire, ainsi dans I’eeil sain I’épithélium pigmentaire contient une forte

concentration de VEGF et de son récepteur.
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Figure 1 : ’Angiogenése conségquence de la fixation du VEGF-A aux récepteurs R1 et

R2

f—

: Activation de la production de VEGF en amont

N

: Liaison de VEGF a son récepteur

w

: VEFGR-2 est le principal médiateur de I’effet angiogenique

4: Autres variantes de VEGFR jouant un role secondaire de ce processus

1. Les rbéles du VEGF sont :[23]

Le développement embryologique de la vascularisation normale.

4.
>
> Le maintien d’un flux sanguin suffisant.
>  La trophicité pour la chorio-capillaire.
> Le maintien de la fenestration.

»  La neuroprotection

4.2. Les propriétés du VEGF :

Apres sa fixation a son récepteur, le VEGF est : [24, 25]

Un inducteur de perméabilité vasculaire par :

> Altération des cellules endothéliales.

> Fenestration et dissolution des jonctions étanches

Un stimulateur de I’angiogenése, processus complexe caractérisé parl [26] :

> La vasodilatation des vaisseaux préexistants.
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> L’augmentation de la perméabilité vasculaire.

A\

La dégradation de la matrice extracellulaire.
L’activation et prolifération des cellules endothéliales.
La migration et constitution de colonnes.

La différenciation des cellules.

Y V. VYV V¥V

La maturation et le remodelage.
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lIl. Diagnostic

1. Aspects cliniques :

Les stries angioides sont asymptomatiques en |'absence de progression
fovéolaire d’une strie et en I’absence de complications, le plus souvent découvertes
fortuitement lors d’un examen ophtalmologique.

L’aspect habituel est celui de stries partant directement de la papille ou d’un
cercle péripapillaire [27].

Elles peuvent étre de couleur rouge, ou parfois plus sombres : marron ou
grises [28].

Les stries sont d’épaisseur variable (50 a 500 _m) devenant plus fines lors de
leur progression centrifuge, il est rare qu’elles aillent plus loin que I’équateur.

Un syndrome maculaire peut survenir lorsque la fovéa est atteinte par une strie
ou en cas de complication néovasculaire.

Les stries angioides ont été rapportées dans certaines pathologies générales
dont les plus fréquentes sont : le pseudoxanthome élastique (85 %) des patients
atteints de PXE présentent des stries angioides) [29] ; le syndromed’Ehlers-Danlos de
type 6 ; la maladie de Paget et certaines hémoglobinopathies notamment la
drépanocytose [3,29].

Dans notre série, chez 5 patients , les stries angioides étaient associées a un

pseudoxanthome élastique (PXE).
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2. Stries angiodes et pseudoxanthome élastique :

L’association au PXE a été décrite par Groendblad et Strandberg en Suede en
1929 [30,31].

Il s’agit d’une association systémique importante a connaitre puisque jusqu’a
85 % des patients avec un PXE peuvent présenter des signes oculaires, habituellement
apres la deuxieme décennie.

Les signes cutanés comprennent la présence de papules jaune-blanc situées
sur les zones de flexion sur le cou, les aisselles, I’aine et le creux poplité avec un
aspect en « peau de poulet » [27].

Une atteinte extrémement polymorphe du systeme cardiovasculaire, souvent
asymptomatique au stade initial peut générer : une diminution des pouls
périphériques, hypertension artérielle, angine de poitrine, prolapsus valvulaire mitral,
claudication intermittente, hémorragies méningées, des hémorragies digestives et de
rares cardiopathies restrictives [27], qui font toute la gravité de la maladie.

Chez les porteurs de pseudoxanthome élastique, les signes associés aux stries
angioides que I’on peut rencontrer a I’examen du fond d’oeil comprennent [28] :

> Aspect en « peau d’orange » : il s’agit de modifications pigmentaires,

localisées en temporal de la macula, de couleur jaunatre, ressemblant a de
petits drusen. La peau d’orange peut précéder I'apparition des stries de
plusieurs années ;

> Corps cristallins : il s’agit de lésions atrophiques focales en moyenne

périphérie ou au pole postérieur , parfois entourés d’un halo d’hyperplasie
pigmentaire et se terminant par une atrophie en queue de comete pointée

vers le pole postérieur. lls seraient pathognomoniques du PXE [27] .
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A l'inverse des autres signes rencontrés au FO ; drusen de la papille : ils
peuvent étre observés dans les cas de stries angioides de toute étiologie (dans21 %
des cas de PXE et 25 % des cas de SA d’autre origine) [28]. lls sont caractérisés par
une forte autofluorescence et peuvent se compliquer de troubles du champ visuel, de

néovascularisation et de neuropathie Optique.

3. Complications oculaires

3.1. Ruptures de la membrane de Bruch et hémorragies d’une strie

Méme en cas de traumatisme minime, il peut apparaitre des de la MB chez un
patient porteur de SA, ainsi que des hémorragies le long des stries [28]. Le diagnhostic
différentiel avec une néovascularisation doit étre envisagée puisque impliquant une
prise en charge différente.

3.2. Néovascularisation choroidienne

Les signes fonctionnels sont ceux de tout syndrome maculaire: baisse d’acuité
visuelle, métamorphopsies.

La fréquence de la néovascularisation a été estimée a 50,9 % dans une grande
série de 51 patients suivis pour PXE [33].

Dans les autres associations systémiques comme la drépanocytose, il y aurait
moins d’altérations maculaires suite a une néovascularisation [32].

Cette complication néovasculaire est liée a un pronostic fonctionnel et

anatomique péjoratif chez des patients de moins de 60 ans

4. Sur le plan Paraclinique :

> Sur les cliches en lumiéere verte : les SA sont habituellement bien visibles et

apparaissent sombres. En revanche, elles apparaissent moins contrastes en
lumiere bleue et a peine visibles en lumiere rouge. Les cliches en

autofluorescence permettent de rechercher les éventuels drusens associes.
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> En angiographie a la fluorescéine : les stries, qui sont parfois visibles alors

gu’on ne les voit pas au fond d’oeil, ont un comportement tres variable :
classiguement hyper-fluorescentes de maniere hétérogene aux temps
précoce et moyen de la séquence du fait d’'un amincissement de I’EPR (effet
fenétre) ou en raison d’un amincissement de la choriocapillaire, elles
peuvent parfois apparaitre hypofluorescentes s’il existe beaucoup de
pigments (effet masque) [34].

En cas de NVC, on observe une hyperfluorescence précoce du lacis
néovasculaire avec diffusion du colorant aux temps tardifs. On pourra alors préciser
le siege de la NVC : retrofovéale, juxtafovéale ou extrafovéale.

La membrane néovasculaire peut prendre naissance :

= A partir des bords de la strie ;

* Au niveau d’'une zone de rupture de la membrane de Bruch posttraumatique.

Les hémorragies rétiniennes éventuelles apparaissent hypofluorescentes par
effet masque.

> En angiographie au vert d’indocyanine, on peut voir le réseau complet de SA

sous la forme d’une hyperfluorescence tardive avec phénomene de diffusion
en cas de NVC. Les SA ainsi que la NVC éventuelle sont parfois mieux

visibles en angiographie au vert d’indocyanine [34].
En cas d’évolution vers une cicatrice fibrogliale, on peut voir une
hyperfluorescence a bords concaves avec coloration sans diffusion. Plus rarement, il
existe une évolution vers I'atrophie avec également une hyperfluorescence par effet

fenétre.
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» L’OCT permet de visualiser les ruptures de la membrane de Bruch

caractérisant les stries angioides.

Dans le cadre du PXE, il a été décrit des interruptions focales de la membrane
de bruch, sans altération de la ligne de I’EP précocement, puis pouvant étre altérée de
maniere focale, voire décollée ou absente. Ces anomalies sont visibles dans des
zones ou les stries sont absentes, donc il s’agit sans doute d’une technique plus
sensible d’imagerie que les autres (rétinophotographie ou angiographie) pour
explorer cette pathologie [35].

L’OCT met en évidence les NVC ainsi que leurs activités, elle objective une
lésion fusiforme hyper réflective pré épithéliale accompagnée d’une hypo réflectivité
sous jacente (par effet d’ombre), au sein de cette hyper réflectivité inhomogene,
existe une interruption de I’EPR.

La densité de I’hyper réflectivité est en rapport avec I’ancienneté et I’évolution
fibrovasculaire. .

L’exsudation des NVC est légerement hyper réflective: gris exsudatif
conduisant a un DSR hyporéflectif et des logettes intra rétiniennes.

> En OCT angiographie :

Cette étude présente également I'intérét de I'OCT-A dans la SA. Les anomalies
prédominent au niveau de la rétine externe et au niveau du choriocapillaire ,

Les SA étaient détectables en tant qu’un hyposignal dans les yeux sans
complications néovasculaires, mais mal détectée en cas de NVC.

De plus, un RVN a été retrouvée dans 6 yeux, et lorsque la strie implique la
macula, ce réseau remplissait les espaces entre les SA. En cas de NVC, le RVN semble

étre localisé a l'origine de la NVC.

Ces résultats ressemblent a la configuration du réseau vasculaire dans la
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vasculopathie choroidienne polypoidale (VPC) ou le réseau vasculaire ramifié était
localisé anatomiquement dans l'espace entre I'EPR et la membrane de Bruch sur
I'OCT-A [35]

En cas de NVC, les ramifications du lacis néovasculaire choroidien apparaissent
en hypersignal de flux avec de nombreuses boucles anastomosés.

Leur situation dans les couches rétiniennes, peut identifier les NVC type 1(sous
épithéliaux) des NVC type 2 (sus épithéliaux).

La visualisation d’un lacis néovasculaire__n’est pas synonyme d’activité
néovasculaire.

L’OCT-A oriente sur 'activité néovasculaire par la présence d’arborisation , de
franges capillaires ou d anastomose vasculaire + complément par des coupes b scan
qui confirment I’exsudation de facon directe.

Dans notre série, la majorité des cas avaient des NVC de type 2 , avec une
forme enchevétrée, surtout dans les NVC nouvellement diagnostiqués, avec un halo
périlésionnel sombre avec des différents morphologies.

Ces constatations sont différentes de ceux de la NVC myopique et de la DMLA
mais plus fréquemment observée dans les épithéliopathies chroniques [36;37;38] .

Dans notre série, la nombre de nouvelles NVC est faible pour conclure sur la

prédominance de ces formes mais sont également trouvés par Gal-Or et al. [39]
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IV. Sur le plan thérapeutique

En I'absence de complication, les stries angioides restent asymptomatiques et
ne requiérent aucun traitement, par contre, il est recommandé de suivre des mesures
préventives notamment d’éviter les traumatismes oculaires directs ou indirects
[29,40], de faire un controle ophtalmologique régulier et de consulter en urgence en
cas de syndrome maculaire [29]

La photocoagulation au laser Argon a été le seul traitement disponible pendant
longtemps, elle était proposée pour le traitement des NVC extrafovéolaires, les
résultats fonctionnels étaient décevants avec des récidives fréquentes (88 % a 5 ans)
[29].

D’ou la nécessité de retraitement entrainant souvent un élargissement de la
cicatrice et doncun scotome pouvant impliquer la région fovéolaire [41].

La photothérapie dynamique (PDT) a fait I'objectif de plusieurs publications
dans le traitement des NVC extra-,juxta- et rétrofovéolaires, mais sans aucun
bénéfice visuel dans la majorité des cas.

Au contraire, un élargissement de la membrane néovasculaire avec baisse de
I’acuité visuelle a été noté [15,29.41].

Les anti-VEGF ont prouvé leur efficacité dans le traitement des NVC
compliquant la dégénérescence maculaire liée a I’age et la myopie forte [8,9], en se
basant sur ces résultats, les premieres publications concernant le traitement des NVC
compliquant les stries angioides par des IVT d’anti-VEGF datent de 2006 [29].

Nous avons montré, a travers cette étude, un taux de stabilisation ou
d’amélioration de l'acuité visuelle de I'ordre de a 70% chez les yeux injecté par
bévacizumab et 100 % chez les yeux injectés par de l'alfibercept, avec 35% de

patients qui avaient une MAVC post-thérapeutique supérieur strictement a 5/10. Nos
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résultats rejoignent ceux de la littérature, en effet, plusieurs petites séries de patients
traités par bévacizumab ont rapporté un taux de stabilisation ou d’amélioration de

I’acuité visuelle de plus de 80 %.

Nombre des | Suivi moyen | Nombe Taux de stabilisation
yeux ( mois) moyen d’IVT | /amélioration(%)

Bhatnagar et 9 6,00 1,8 100

al.

Weigand etal 9 19,00 4.4 88,8

Neri et al a1 23,80 3,5 100

Sawa et al 15 19,00 4,5 87

Notre série 14 14 70

Figure 2 : tableau montrant la Comparaison des différentes séries de patients traités

par bévacizumb avec notre série.
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D’autres études incluant des patients traités par ranibizumab ont été
dernierement publiées. La plus grande est celle de Mimoun et al. [15] regroupant 35
yeux avec un suivi moyende 24,1 mois et un taux de stabilisation ou d’amélioration
de la MAVC de 85,7 %.

Nos résultats ont montré également une diminution significative de I’épaisseur
maculaire centrale (255,75 um = 50,14u m en moyenne par rapport a 424,25 um =+
137,03 avant traitement « p = 0,005 »).

Weigand et al. ont révélé, dans leur série, une moyenne de régression de
I’épaisseur centromaculaire de 67 microns apres I'instauration d’IVT de bévacizumab,
avec résolution complete du liqguide sous-rétinien (LSR) au niveau de tous les yeux
apres une ou deux IVT de bévacizumab (moyenne de 1,3 IVT), a I’exception d’un seul
patient qui n’a jamais présenté une résorption du liquide sous-rétinien [42].

Le schéma d’IVT utilisé dans notre étude et celle de Mimoun et al. est celui
suggéré par I’étude Pronto [15 .43] (Prospective optical coherence tomography
imaging of patients with neovascular age-related macular degenera-tion treated with
intraocular ranibizumab) et qui reste le plus employé, il consiste a faire 3 IVT initiales
a un moisd’intervalle, puis un suivi mensuel et retraitement en fonction de I'acuité
visuelle, I’épaisseur maculaire en OCT et la présence de diffusion en angiographie.

Le rythme de suivi n’est pas consensuel, la plupart des auteurs optent pour une
surveillance rapprochée et prolongée a cause des récidives fréquentes, parfois dans
un site différent des années apres I’épisode initial [15 ,41,44].

A travers notre série, nous avons pu illustrer également I’évolution naturelle
extrémement sévere de cette complication des stries angioides, en se référant a
I’acuité visuelle des yeux non injectés et qui ne dépassait pas 1/10 pour 3 yeux, un

oeil avait une acuité a 8/10, vu que la fibrose épargnait la région maculaire.
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Les stries angioides sont des lésions rares du fond d'oeil. Elles sont souvent
associées a des pathologies générales telles le pseudoxanthome élastique
Les néovaisseaux choroidiens maculaires est une complication cécitante des
stries angioides, le risque de bilatéralisation a court terme souligne I'importance de la
surveillance du 2¢ oeil.
L'imagerie multimodale a largement contribué au diagnostic et a la
compréhension de la maladie.
I’OCT-A permet facilement, de facon non-invasive:
> Un suivi des patients atteints de stries angiodes ,
> La détection des complications des néovasculaire,
> Le suivi des nvc traités
Cependant, sa place n’est pas encore clairement définie en pratique courante
avec un risque encore non négligeable de faux négatifs ou de faux positif, et son
utilisation doit impérativement étre couplée a I’OCT classique B-scan
Les IVT d’anti-VEGF constituent le seul traitement capable de stabiliser, voire
améliorer la vision en cas NVC associés aux stries angioides, tout en préservant au
maximum l’intégrité des structures rétiniennes en évitant I’apparition de cicatrice
centrale, mais aux prix d’une prise en charge précoce des patients, d’injections

itératives et d’un suivi prolongé.
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Les stries angioides sont des lésions rares du fond d'oeil. Elles sont souvent
associées a des pathologies générales telles le pseudoxanthome élastique ; réalisant
des zones de fragilité qui favorisent le passage de néovaisseaux choroidiens (NVC)
maculaires dans I’espace sous rétinien.

Notre objectif était de rapporter la capacité de I'OCT-angiographie (OCTA) a
détecter de maniere non invasive, les anomalies microvasculaires et les complications
néovasculaires dues aux stries angoides et de décrire les caractéristiques
morphologiques de néovaiseaux choroidiens(NVC) et secondairement a décrire les
caractéristiques épidémiologiques, cliniques , paracliniques et évaluer I'efficacité des
injections intravitréennes (IVT) de bévacizumab et d’alfibercept dans le traitement
NVC compliquant les stries angioides et secondairement a décrire les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques et évolutives de cette pathologie.

Il s’agit d’une cohorte prospective et observationnelle menée au service
d’ophtalmologie du CHU Hassan Il de Fes, qui inclue 21 yeux de 12 patients
présentant des néovaisseaux choroidiens associés a des stries angioides, suivis entre
janvier 2018 et janvier 2022.

Tous nos patients ont consulté pour une baisse de I'acuité visuelle, associée
parfois a des métamorphopsies et a un scotome central .

La présence de NVC compliquant des stries était bilatlérale chez 09 patients ; et
unilatérale chez seulement trois sujets. Les stries angioides étaient associées a un
pseudoxanthome élas-tique (PXE) chez cing patients .

L’acuité visuelle a 'admission était < 1/10 chez 75 % des patients .

Sur I'OCTA ,une raréfaction diffuse de la choriocapillaire a été détectée dans
94% des cas. Des stries étaient visibles dans les yeux ne présentant pas de
complications néovasculaires et présentant une atteinte maculaire sous forme

d’hyposignal de la rétine externe.
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Ces NVC étaient , de type 2 dans la majorité des cas et non classés dans 33 %
des cas enraison d’une large cicatrice. Nous avons trouvé des NVC multiples dans un
seul cas.

La forme des NVC était enchevétrée dans 65 % des cas avec halo péri-lIésionnel
dans les NVC nouvellement formés avec plusieurs morphologies.

La durée moyenne de suivi de cette cohorte de patientsétait de 14,57 mois.

L’injection intravitréenne de molécules anti-VEGF a permis un tournant décisif
dans I’évolution de la maladie néovasculaire dans la majorité des patients dans notre
série .

L’abstention thérapeutique était de mise pour les cas dépassés de fibrose
cicatricielle (4 yeux).

Nous n’avons pas noté d’effets secondaires ou de complications des IVT d’anti-
VEGF, notamment pas de casd’endophtalmie, d’hypertonie oculaire, de décollement
de rétine ou d’effets systémiques.

Les néovaisseaux secondaires aux stries représentent environ 5% des
néovaisseaux du sujet jeune de moins de 50 ans.

L’OCT-A dans notre étude a permis la détection et la surveillance précoces des
stries angiodes et de leurs complications néovasculaires , leurs formes ainsi que les
signes d’activité ou d’inactivité

En I’absence de complication, les stries angioides restent asymptomatiques et

ne requierent aucun traitement.
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Le traitement des NVC compliquant les stries angioides par des IVT d’anti-VEGF
datent de 2006 .Nous avons montré, a travers cette étude, un taux de stabilisation ou
d’amélioration de I'acuité visuelle de I'ordre de 100 % apres IVT d’antiVEGF surtout
avec de I'afibercpt, avec 35% de patients qui avaient une MAVC post-thérapeutique

supérieur strictement a 5/10. Nos résultats rejoignent ceux de la littérature.
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