s

21-240-E-30

Maladie de Coats et télangiectasies

Coat’s disease and telangiectasia

F. Tréchot, V. Cloché, K. Angioi

Mots-clés :

Maladie de Coats

Télangiectasies rétiniennes primaires
Télangiectasies idiopathiques juxtafovéolaires
Rétinoblastome

Keywords:

Coats’ disease

Congenital retinal telangiectasia
Idiopathic juxtafoveal retinal telangiectasia
Retinoblastoma

Plan

® [ntroduction

® Maladie de Coats
Physiopathologie
Clinique
Traitement

m Télangiectasies rétiniennes
Clinique

H Introduction

La maladie de Coats est caractérisée par des anomalies

La maladie de Coats est une rétinopathie exsudative rare, généralement unilatérale, affectant le plus souvent
des garcons dans la premiére décennie. Elle est généralement sporadique et non héréditaire, constituée de
télangiectasies primaires et d’exsudats intra- et sous-rétiniens pouvant conduire a un décollement de rétine, a
des hémorragies vitréorétiniennes, a un glaucome néovasculaire et finalement a la perte de la vision. Méme si
la cause reste encore inconnue, I’hypothese actuellement admise est une altération de la barriere hématoréti-
nienne. Le principal but du traitement est d’éradiquer toute vascularisation anormale et de retirer les zones de
non-perfusion afin de faire régresser I’exsudation intra- et sous-rétinienne. Les injections intravitréennes d’anti-
vascular endothelial growth factor (VEGF) et de corticoides peuvent étre une aide dans la prise en charge
déja bien codifiée de cette pathologie. Les télangiectasies idiopathiques juxtafovéolaires constitueraient une
seconde forme clinique de télangiectasies primaires de la rétine limitée a la région maculaire. On en recon-
nait essentiellement deux types : les télangiectasies de type 1 ou anévrismales, présentes chez I’'homme d‘Gge
moyen de facon unilatérale associées le plus souvent a un cedéme maculaire, et les télangiectasies de type 2
ou occultes, bilatérales, sans sex-ratio et associées a des complications néovasculaires ou fibrotiques.

© 2016 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Coats’ disease is a rare exudative retinopathy, usually unilateral, that most commonly affects male children in
the first decade of life. It is usually a sporadic disease, non hereditary, characterized by primary telangiectasia
and retinal and subretinal exudates resulting in possible retinal detachment, vitreo-retinal haemorrhages,
neovascular glaucoma and ultimate loss of vision. Even if the aetiology remains unclear, the hypothesis is most
likely an alteration of blood-retinal barrier break-down. The primary goal of the treatment is to eradicate all
abnormal vasculature and ablate areas of nonperfusion to promote resolution of intraretinal and subretinal
exudation. The intravitreal injections of anti-VEGF and steroids can be helpful in the codified treatment of
this disease. A subtype of primary retinal telangiectasia, the idiopathic juxtafoveal telangiectasia confined to
the macula, constitutes a second clinical form. Two types of juxtafoveal telangiectasia are known: type 1 or
anevrysmal, present unilaterally in middle-aged man, most often associated with macular edema and type 2
or occult, bilateral, without sex ratio and associated with neovascular or fibrotic complications.

© 2016 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

Reese, en 1956, démontra que les anévrismes miliaires de
Leber et la maladie de Coats étaient des entités similaires mais
d’évolution différente '],

Physiopathologie

La cause de la maladie de Coats reste encore inconnue. De
nombreuses hypothéses sur la physiopathologie ont été avan-
cées au fil du temps: infectieuse, inflammatoire®, ischémique
ou vasculaire malformative "=/, ’hypothése actuellement admise
est l'existence d'une altération de la barriere hématorétinienne.
Le dysfonctionnement des cellules endothéliales entrainerait une
perméabilité anormale des capillaires rétiniens et la formation
de télangiectasies avec accumulation de liquide intra-rétinien et
sous-rétinien [1°-12],

L'examen anatomopathologique retrouve des télangiectasies,
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vasculaires rétiniennes comprenant des télangiectasies et des
anévrismes rétiniens, pouvant étre associés a une exsudation réti-
nienne et un décollement de rétine exsudatif '-3!.

H Maladie de Coats

Cette entité a été décrite pour la premiere fois par Coats en
1908 141,

A partir de ’examen de six jeunes garcons présentant une réti-
nopathie exsudative, il a classé en trois groupes les différentes
atteintes:

e groupe 1l: exsudation importante sans anomalie vasculaire
visible;

e groupe 2: exsudation massive avec anomalies vasculaires réti-
niennes;

e groupe 3: exsudation avec malformations artérioveineuses.

En 1912, Leber décrit une atteinte proche, avec de multiples
anévrismes rétiniens, sans exsudats, qu’il nomma angiomatose
miliaire rétinienne de Leber .
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correspondant a des vaisseaux rétiniens périphériques plus larges
que lanormale, une rétine sensorielle épaissie par du matériel acel-
lulaire homogene, constitué essentiellement de lipoprotéines, des
lipid-laden macrophages dans la neurorétine et de liquide sous-
rétinien 191,

Egbert et al.["®l décrivent des dépots d’acide périodique Shiff
(PAS) positifs dans la paroi de ces vaisseaux. Les anévrismes mesu-
rant de 50 a 350 microns ont un aspect de « saucisse » (sausage-like
or beaded out-pouchings).

Clinique

La maladie de Coats est sporadique et non héréditaire. Aucune
association raciale, ethnique ou géographique n’a été rapportée.
Elle atteint typiquement les jeunes garcons dans plus de 75%
des cas et généralement dans les deux premieres décennies (1’age
moyen au moment du diagnostic est de 10ans) [1* 121417 'méme
si le diagnostic peut étre porté plus tard. Un diagnostic plus tardif
serait dii a une atteinte plus lentement évolutive, pouvant rester
longtemps asymptomatique > '8, Elle est typiquement unilatérale
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Figure 1. Rétinophotographie couleur : exsudats intra- et sous-rétiniens
au niveau du pdle postérieur (cliché du Pr Labalette).

Figure 2. Rétinophotographie: exsudats sous-rétiniens massifs avec
décollement de rétine tractionnel (cliché du Pr Labalette).

dans environ 95% des cas!'“l. Bilatérale, elle est généralement
asymétrique.

Les manifestations fonctionnelles sont le plus souvent une
baisse d’acuité visuelle, une leucocorie, un strabisme, plus rare-
ment des douleurs oculaires, une hétérochromie irienne ou un
nystagmus 1!, De rares cas de cellulite orbitaire ont été décrits ['°!,
La maladie peut aussi étre découverte de facon fortuite lors de la
réalisation d'un examen du fond d’ceil.

L'examen ophtalmologique peut retrouver de nombreuses
atteintes variables en fonction du stade de la maladie. L'examen
du fond d’ceil met en évidence des télangiectasies rétiniennes,
constituées de dilatations anévrismales plutot fusiformes que sac-
culaires, touchant aussi bien les arteres que les veines. Elles sont
localisées le plus souvent entre 1’équateur et l'ora serrata en
périphérie temporale et inférieure. Les télangiectasies dans l'aire
maculaire représentent moins de 5% des cas 312151620211 " deg
exsudations intra- et sous-rétiniennes !’ apparaissant comme
des plages jaunatres, brillantes, généralement plus disséminées
que les télangiectasies avec une prédisposition particuliere pour
la région maculaire sont le plus souvent présentes (Fig. 1). Dans
les formes évoluées ou extensives, on observe un décollement de
rétine exsudatif: il commence généralement dans l'aire des télan-
giectasies et progresse lentement ' (Fig. 2, 3).

Le segment antérieur est habituellement normal. Trés rarement,
on peut observer un cedéme de cornée, une rubéose irienne, du
cholestérol en chambre antérieure ?? en cas de décollement de
rétine total et de glaucome néovasculaire secondaire.

Dans la plupart des cas, I’évolution est lente avec une pro-
gression du décollement de rétine exsudatif. Dans de tres rares
cas, les télangiectasies peuvent régresser spontanément >3/, Des
complications peuvent survenir: un glaucome néovasculaire
apparait dans 10 % des cas ?!, une cataracte, des dépots de choles-
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Figure 3. Décollement de rétine avec télangiectasies et dilatations vas-
culaires (cliché du Pr Labalette).

Tableau 1.
Classification pronostique de la maladie de Coats (d’apres [3]).
Stade Description
1 Télangiectasies rétiniennes isolées
2 Télangiectasies et exsudats
Exsudats extrafovéolaires
B Exsudats fovéolaires
3 Décollement de rétine exsudatif
A Décollement subtotal

1: extrafovéolaire
2: fovéolaire

B Décollement de rétine total
Décollement de rétine total et glaucome secondaire
Stade terminal avancé

térol en chambre antérieure ?? par passage a travers une dialyse
rétinienne périphérique secondairement a la pression provenant
du liquide sous-rétinien proche de l'ora serrata, un hyphéma
secondaire a la rubéose irienne. D’autres complications plus rares
ont été décrites, des hémorragies rétiniennes (13 %), une néovas-
cularisation prérétinienne ou prépapillaire (3 %) !, une tumeur
vasoproliférative rétinienne secondaire (5 %), une cellulite orbi-
taire "), Les complications de type décollement de rétine extensif
(Fig. 4) et glaucome néovasculaire surviennent plus fréquemment
chez les enfants de moins de 5 ans %),

En 2001, Shields et al. ont proposé une classification permettant
de prévoir le pronostic anatomique et fonctionnel et facilitant le
choix thérapeutique (Tableau 1) 1%,

Certains diagnostics différentiels doivent étre éliminés de facon
formelle [0 171,

Chez le petit enfant, le principal diagnostic différentiel est le
rétinoblastome, les arguments en faveur de l'un ou l'autre diag-
nostic sont résumés dans le Tableau 2 28], Les autres diagnostics
différentiels sont la persistance du vitré primitif (généralement
présent des la naissance chez un ceil microphtalme : masse rétro-
lentale sur laquelle s’insére des procés ciliaires allongés) ?®!, la
rétinopathie des prématurés, la toxocarose oculaire (uvéite anté-
rieure et inflammation du vitré avec des exsudats rétiniens blanc
grisatre), ’hémangiome capillaire rétinien (masse ronde associée
a une dilatation et une tortuosité de l'artére nourriciere et de la
veine de drainage, souvent associé a un syndrome de von Hippel-
Lindau) ?*3% I'hémangiome caverneux (agrégat d’anévrismes en
forme de grappe de raisin, plutdt au niveau des veines, plus posté-
rieur, sans exsudat jaune) ®'!, la tumeur vasoproliférative (masse
rétinienne ou sous-rétinienne unique, jaune, souvent périphé-
rique), la vitréorétinopathie exsudative familiale (autosomique
dominant, bilatérale et le plus souvent asymétrique; il s’agit
d’anomalies vasculaires rétiniennes périphériques avec une réti-
nopathie exsudative) 21,
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Examens complémentaires

Le diagnostic est confirmé par plusieurs examens et la stratégie
est variable en fonction de la présentation clinique et de ’age du
patient. Il est important de connaitre les antécédents familiaux,
d’examiner les parents et de s’aider si besoin chez le tout-petit
d'un examen sous anesthésie générale.

La tomographie par cohérence optique (optical coherence tomo-
graphy [OCT]) est I'examen le plus sensible dans la détection
des atteintes maculaires. Elle peut montrer un décollement
postérieur du vitré, des plissements maculaires, un cedéme macu-
laire cystoide et non cystoide, du liquide sous-fovéolaire, un

Maladie de Coats et télangiectasies ™ 21-240-E-30

amincissement maculaire *3!, Elle permet d’objectiver les exsudats
intrarétiniens dans la couche plexiforme externe [**l. Mais cet exa-
men n'est pas réalisable chez le petit enfant (I’examen réalisé sous
anesthésie générale a été décrit dans I’équipe de Henry et al.) 3],

L’échographie en mode B est le meilleur examen dans les cas
avec décollement de rétine ou de milieux opaques. Il permet
d’exclure les masses sous-rétiniennes et surtout les calcifications
du rétinoblastome. Dans la maladie de Coats, il existe typi-
quement un décollement de rétine sans tumeur solide avec
exceptionnellement des opacités sous-rétiniennes liées aux dépots
de cholestérol présents dans les exsudats!'?). L’angiographie a
la fluorescéine, quand elle est réalisable, met en évidence les

Figure 4. Garcon de 12ans: clichés anérythres.
A a E. Angiographie a la fluorescéine aux temps précoces et tardifs.
F, G. Méme patient, huit mois plus tard, apres traitement par laser: clichés anérythres, angiographie a la fluorescéine.
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Figure 4. (suite) Garcon de 12 ans: clichés anérythres.
F, G. Méme patient, huit mois plus tard, aprés traitement par laser: clichés anérythres, angiographie a la fluorescéine.
H a ). Méme patient, deux ans plus tard.

télangiectasies qui sont précocement hyperfluorescentes. Elle met
en évidence des dilatations anévrismales capillaires, artérielles et
veineuses avec des diffusions tardives du colorant, des zones de
non-perfusion rétinienne 232136371 (Fig. 5 a 7)

L'angiographie au vert d'indocyanine n’est que rarement utili-
sée dans le cadre d'une maladie de Coats. Elle est cependant utile
en cas de diagnostic incertain lors d'une suspicion de pathologie
choroidienne (tumeur ou néovascularisation choroidienne).

Dans les cas atypiques ou s’il persiste un doute diagnos-
tique, il peut étre utile de réaliser une imagerie orbitaire:
une tomodensitométrie pour €éliminer un rétinoblastome (cal-
cifications généralement retrouvées dans le rétinoblastome
avec identification de sa vascularisation) ou autres tumeurs
(Iésion sous-rétinienne, tumeur extraoculaire orbitaire ou méta-
stase) ['-38] ou une imagerie par résonance magnétique orbitaire
pour faire la différence entre une masse solide et une exsudation
sous-rétinienne. Les exsudats dans la maladie de Coats sont hyper-
intenses en T1 et T2 73840 alors que, dans le rétinoblastome, la
masse apparait hyper-intense en T1 et hypo-intense en T2, et elle
se rehausse apres injection de gadolinium.

Traitement

Le traitement dépend du stade de la maladie. Son but est
d’arréter le développement des anomalies vasculaires, d’éviter la
progression de la maladie vers le pdle postérieur et de préser-
ver l'acuité visuelle. Il repose sur la photocoagulation au laser
et éventuellement sur la chirurgie vitréorétinienne. Les principes
du traitement ont été définis par Shields selon les stades de sa
classification (Tableau 3) 1,

4

Quelques études récentes rapportent le role du facteur de crois-
sance endothéliale dans la maladie de Coats “1**3. I’augmentation
de la sévérité de la maladie de Coats serait significativement asso-
ciée a 'augmentation de concentration intraoculaire de vascular
endothelial growth factor (VEGF) 143,

Quelques publications rapportent de bons résultats des injec-
tions intravitréennes d’anti-VEGF et/ou de corticoides " en cas
d’cedéme maculaire, d’exsudat ou de décollement de rétine en
traitement adjuvant "' 45-521 ou en traitement seul 50 53-59,

Plusieurs protocoles existent, utilisant le bévacizumab, le rani-
bizumab, le pégaptanib, la triamcinolone ou la dexaméthasone.

Ce traitement seul ou adjuvant permettrait de diminuer
I’épaisseur maculaire, voire de faire régresser des décollements
de rétine, avec un bon résultat fonctionnel et anatomique '],
La diminution de l'épaisseur du soulévement et des exsudats
rendrait possible, si nécessaire, la réalisation dans un deuxieme
temps d'une cryothérapie ou d'une photocoagulation laser. Mais
les résultats publiés sur de faibles effectifs doivent étre interpré-
tés avec précaution. De plus, Ramasubramanian et al. rapportent
une fibrose vitréorétinienne avec un risque de traction vitréoréti-
nienne en cas d’utilisation adjuvante de bévacizumab °°l,

Enfin, le laser diode vert pourrait étre une solution dans les cas
séveres, méme avec un décollement de rétine étendu 7).

Le pronostic visuel global des patients est globalement favo-
rable car 'atteinte est le plus souvent unilatérale. Le pronostic
visuel de 1'ceil atteint est souvent moins bon car lié au stade de
la maladie au moment du diagnostic. Selon la classification de
Shields "' : au stade 1, le pronostic est favorable; au stade 24, le
pronostic est bon, car la fovéa n’est pas concernée; au stade 2B, le
pronostic est plutot bon sil’exsudation fovéolaire est peu avancée.
Une exsudation centrale dense est de mauvais pronostic. Dans les
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Tableau 2.

Eléments du diagnostic différentiel de la maladie de Coats et rétinoblastome 10241,

Criteres Maladie de Coats Rétinoblastome
Antécédent familial Non 10 %

Sexe
Latéralité

Age moyen au diagnostic

Signes cliniques
Chambre antérieure
Vitré
Télangiectasies

Masses rétiniennes
Exsudats

Hémorragies
Décollement de rétine
Calcifications

Examens complémentaires

Echographie

Tomodensitométrie

Imagerie par résonance magnétique

75 % garcons
95 % unilatéral

10ans

Rares cristaux de cholestérol
Clair

Toujours, le plus souvent inférotemporales,
temporales et supérotemporales

Absentes

Présents

Fréquentes

Au stade avancé, toujours
Exceptionnelles

Décollement de rétine

Pas de masse

Rares calcifications

Echos sous-rétiniens minimums ou nuls

Décollement de rétine, pas de masse, pas de
calcification

Hypersignal T1 et T2 du fluide sous-rétinien,
non rehaussement du liquide sous-rétinien

Pas de prédilection
60 % unilatéral

Unilatéral : 2 ans
Bilatéral: 1an

Rares cellules inflammatoires avec pseudohypopion
Essaimage vitréen duveteux
Possibles, dans le quadrant de la tumeur

Tumeurs uni- ou multifocales
Possibles, secondaires

Possibles

Si tumeur exophytique, toujours
Tres fréquentes, sauf forme diffuse

Décollement de rétine
Masses avec calcifications
Echos sous-rétiniens de 1’essaimage

Décollement de rétine, masses et calcifications

Hypersignal T1 et hyposignal T2, rehaussement du
signal apres gadolinium

Figure 5. Rétinophotographie et angiographie chez un garcon de 8 ans (clichés du Pr Labalette).
A. Télangiectasies et dilatations vasculaires dans le quadrant temporal supérieur.
B. Angiographie : bouquet de télangiectasies, disparition du réseau capillaire normal, diffusion prérétinienne.
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Figure 6. Angiographie a la fluorescéine (clichés du Pr Labalette).

A. Zones de non perfusion rétinienne, élargissement des espaces intercapillaires.

B. Aux temps tardifs : dilatations capillaires, diffusion périphérique a partir des capillaires rétiniens.

Figure 7. Enfant de 7 ans. Montage angiographique montrant les ter-
ritoires atteints par la maladie (cliché du Pr Labalette).

stades suivants, I’évolution visuelle est souvent moins bonne et
liée essentiellement a l'atteinte maculaire. Quand la maladie est
diagnostiquée chez ’adulte, son pronostic est meilleur en raison
d’une atteinte moins évolutive et plus limitée en surface ']

B Télangiectasies rétiniennes

Les télangiectasies rétiniennes se définissent comme une
altération des structures vasculaires rétiniennes, avec dilata-
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Tableau 3.
Prise en charge thérapeutique selon le stade de la maladie (d’aprés[']).

Stade Traitement

1 Surveillance régulieére ou photocoagulation laser

2 Cryothérapie ou photocoagulation laser, en fonction de
I’étendue de la maladie et de la préférence de
I'ophtalmologiste

3A Photocoagulation laser ou cryothérapie

3B Cryothérapie si décollement peu soulevé, réapplication
chirurgicale si décollement postérieur

Enucléation si douleurs

(Eil non voyant mais indolore. Pas de traitement agressif

tion capillaire, pouvant aussi bien atteindre les veinules et
artérioles. I1 en résulte des ectasies localisées des vaisseaux
rétiniens pouvant s’accompagner de signes exsudatifs ou hémor-
ragiques. En 1993, Gass et Blodi ont décrit les télangiectasies
maculaires idiopathiques, de localisation juxtafovéolaire, sans
étiologie reconnue, pouvant étre uni- ou bilatérales. La classifi-
cation comprenait alors trois groupes, chacun divisés en deux
sous-groupes [°81,

En 2006, Yannuzzi et al. ont proposé une classification sim-
plifiée qui est désormais utilisée, séparant les télangiectasies
maculaires en deux types: les télangiectasies anévrismales de
typel et les télangiectasies parafovéolaires de type2. C’est
cette classification qui est utilisée dans cet article®. Le troi-
sieme type de télangiectasies juxtafovéolaires de la classification
de Gass et Blodi, les télangiectasies occlusives, associées a
des pathologies de systéeme et a des pathologies de systeme
nerveux central, n’a pas été retenu dans la classification de
Yannuzzi.

Bien que leur définition ait longtemps été limitée a la pré-
sence d’ectasies juxtafovéolaires, 1’atteinte de structures nerveuses
rétiniennes, en particulier la macroglie, a récemment été admise
comme base physiologique des télangiectasies maculaires de
type 290611 T’apport des nouveaux examens d’imagerie en oph-
talmologie, en particulier I'OCT, permet aujourd’hui d’apporter
une description précise des télangiectasies maculaires idiopa-
thiques [©?I,
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Figure 8. Télangiectasies maculaires de type 1, avec cedéme maculaire
cystoide. Fond d’ceil et tomographie par cohérence optique.

La prévalence estimée est tres variable en fonction des études,
pouvant aller de 0,02 a 0,1 % de la population [©3-051,

Clinique

Télangiectasies de type 1: télangiectasies
anévrismales

Apparaissant de préférence chez ’homme d’age moyen, il s’agit
le plus souvent d’une atteinte unilatérale pouvant s’apparenter
a une variante maculaire de la maladie de Coats bien que
des atteintes des capillaires périphériques soient fréquemment
retrouvées. Il s’agirait d’'une pathologie congénitale, s’exprimant
essentiellement en deuxieme partie de vie.

Les signes fonctionnels le plus souvent retrouvés sont un flou
visuel unilatéral pouvant évoluer vers une baisse d’acuité visuelle,
souvent corrélée aux complications exsudatives.

A I'examen du fond d’ceil, on met en évidence des dilatations
anévrismales capillaires, bien visibles et surtout présentes en tem-
poral de la fovéola. On observe également des exsudats entourant
les anomalies vasculaires et une perte de la transparence réti-
nienne au niveau du pdle postérieur. La principale complication
est la présence d’'un cedéme maculaire 5% %91,

L'angiographie a la fluorescéine met en évidence les télan-
giectasies sous forme de dilatation capillaire maculaire avec une
diffusion du colorant sur les temps tardifs. Des anomalies péri-
phériques peuvent étre associées, a type de dilatation capillaire et
d’élargissement des espaces intercapillaires.

L'OCT peut mettre en évidence un épaississement rétinien, un
cedéme maculaire qui peut prendre un aspect cystoide ainsi d'un
décollement séreux rétinien [°°! (Fig. 8)

Le traitement des télangiectasies de type 1 vise a diminuer les
effets exsudatifs et repose en premier lieu sur le laser a argon. En
détruisant les 1ésions diffusantes responsables de 1'épaississement
rétinien, on constate une diminution de I’oedéme maculaire et
une amélioration fonctionnelle si les lésions ne sont pas trop
importantes. L'intérét de la photothérapie dynamique a aussi été
montré avec une amélioration fonctionnelle et anatomique [*7.
L'utilisation des anti-VEGF reste controversée, cependant, une
ameélioration de l'acuité visuelle et une diminution de 1'cedeme
maculaire ont été retrouvées dans certaines études, essentielle-
ment en cas d’injections itératives (7%, Un traitement combiné
par laser et injections intravitréennes peut aussi étre envisagé (%,
L'implant de dexaméthasone (Ozurdex®) semble étre une alter-
native intéressante en présence d’'un cedeme maculaire avec des
résultats anatomiques favorables!”!. 11 est ainsi difficile de pro-
poser une démarche thérapeutique codifiée, on peut considérer
cependant que le traitement par laser a argon reste le traitement
a envisager en premiere intention.

Télangiectasies de type 2: télangiectasies
parafovéolaires

Il s’agit du type le plus fréquent, avec une atteinte bilatérale,
apparaissant le plus souvent chez des patients de plus de 50 ans,
sans sex-ratio. Le premier signe clinique retrouvé est une diffi-
culté a la lecture "%, Ces patients seraient plus souvent atteints
de diabete, d’hypertension artérielle, d’obésité et de pathologies
cardiovasculaires que la population générale 3],

Certaines études suggerent que des changements morpho-
logiques et fonctionnels des structures gliales seraient la
base physiopathologique de cette atteinte maculaire . Des
études immunohistochimiques post mortem démontrent que le
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Figure 9. Télangiectasies maculaires de type 2. CEil droit, phase précoce
de I'angiographie a la fluorescéine.

dysfonctionnement des cellules de Muller ainsi que leurs dys-

trophies contribueraient au développement des télangiectasies

maculaires de type 2°174. Des formes familiales "), notamment
chez des jumeaux monozygotes”®!, suggérent fortement une
implication génétique dans le développement de cette pathologie.

Gass et Blodi distinguaient deux sous-groupes au sein des télan-
giectasies de type2:

e le groupe 2A, télangiectasies occultes, idiopathiques, non exsu-
datives, était divisé en cinqg stades en fonction de 1'évolutivité
de la pathologie;

e le groupe 2B représentait les formes juvéniles de ces mémes
télangiectasies.

Yannuzzi classe en deux catégories les télangiectasies de type 2:
une forme non proliférative, évoluant vers l’atrophie fovéolaire,
et une forme proliférative avec néovascularisation choroidienne
et c’est cette classification qui est désormais utilisée.

Les signes fonctionnels sont ceux d'un syndrome maculaire
avec baisse d’acuité visuelle progressive, métamorphopsies, baisse
d’acuité visuelle brutale et scotome central essentiellement en cas
de complication néovasculaire. L'acuité visuelle moyenne retrou-
vée chez les patients porteurs de télangiectasies de type 2 est de
I'ordre de 5 a 6/10¢, avec une stabilité dans le temps en 1’absence
de complications 7).

On retrouve a l'examen du fond d’ceil de petites télan-
giectasies, peu visibles, voire occultes, accompagnées ou non
d’'une perte de transparence rétinienne. On peut classique-
ment mettre en évidence des vaisseaux rétiniens se dirigeant
a angle droit vers la fovéola, aspect pathognomonique de la
pathologie, pouvant aboutir a la formation d’anastomose cho-
riorétinienne. Il est possible d’observer des plaques pigmentées
intrarétiniennes, qui peuvent étre responsables d’une impor-
tante baisse d’acuité visuelle. L'absence d’cedéme maculaire est la
regle 158591,

La complication classiquement reconnue est une néovascu-
larisation choroidienne. Dans le groupe2A de Gass et Blodi
comportant 182yeux, 25 présentaient initialement une néovas-
cularisation 181,

L'angiographie a la fluorescéine met en évidence une dilata-
tion capillaire avec diffusion tardive et inhomogene du colorant,
avec une hyperfluorescence intrarétinienne temporale parafovéo-
laire 78 (Fig. 9 a 12).

Les apports de I'OCT sont importants. Un aspect de Kkystes
rétrofovéolaires ou juxtafovéolaires de petite taille (correspon-
dant en fait a un vide 1lié a la disparition des cellules gliales)
représente 'anomalie la plus fréquemment retrouvée 7! (Fig. 13).
Il est possible d’observer également une discontinuité de la
ligne de photorécepteurs (Fig. 14), et une désorganisation de
I’ensemble des couches internes rétiniennes ®’. La présence de
lésions intrarétiniennes hyperréflectives correspond aux zones
d’hyperpigmentation visibles au fond d’ceil, constituant un signe
précoce de la pathologie ®!l. On note a un stade plus avancé une

7
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Figure 10. Télangiectasies maculaires de type 2. il droit. Angiogra-
phie a la fluorescéine en phase tardive, diffusion capillaire tardive et
homogene.

Figure 11. Télangiectasies maculaires de type2. (il gauche, phase
précoce de I'angiographie a la fluorescéine.

Figure 12. Télangiectasie maculaires de type 2. CEil gauche. Angiogra-
phie a la fluorescéine en phase tardive, présence d’une diffusion tardive
et homogene.

perte de la dépression fovéolaire et une diminution de 1’épaisseur
maculaire, signant l'atrophie maculaire®*7?8% Il n’y a pas de
diminution de I'épaisseur choroidienne #2,

8

Figure 13. Télangiectasies maculaires de type 2. (Eil droit. Fond d’ceil
et kyste juxtafovéolaire a la tomographie par cohérence optique.

Figure 14. Télangiectasies maculaires de type2. CEil gauche. Fond
d’ceil et kyste fovéolaire a la tomographie par cohérence optique, dis-
continuité de la ligne des photorécepteurs.

Les clichés en autofluorescence montrent une augmentation de
la fluorescence fovéolaire, signe précoce de la pathologie 53],

A cette pathologie idiopathique, on reconnait comme prin-
cipaux diagnostics différentiels: la rétinopathie diabétique, la
rétinopathie hypertensive, la rétinopathie radique, l'atteinte
maculaire des occlusions de veine centrale de rétine et les
complications exsudatives de la dégénérescence maculaire liée a
I'age 21,

Pour le traitement des télangiectasies maculaires de type 2, la
photocoagulation locale par laser a argon n’est pas recomman-
dée. Les injections de triamcinolone n’ont pas non plus permis
d’amélioration d’acuité visuelle ®¥. Les anti-VEGF ont parfois
abouti a une amélioration anatomique sans donner de résultats
fonctionnels satisfaisants, si ce n’est en cas de complications néo-
vasculaires. Leur utilisation peut donc étre bénéfique dans le cas
des télangiectasies de type 2 de forme proliférative, les réinjections
sont a réévaluer mensuellement 8588, 1'acétazolamide peut per-
mettre une diminution des kystes intrarétiniens ). Il n’existe pas
de recommandations pour la prise en charge des télangiectasies
de type 2, on peut considérer les injections intravitréennes d’anti-
VEGF comme le traitement de premiere intention, notamment
pour les formes prolifératives.

Déclaration d’intéréts : les auteurs n’ont pas transmis de déclaration de liens
d’intéréts en relation avec cet article.
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