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l. INTRODUCTION :

La choriorétinopathie exsudative hémorragique périphérique (PEHCR pour "
Peripheral Exudative Hemorrhagic ChorioRetinopathy ") est une pathologie

rare, peu connue des ophtalmologistes.

Reese et al. [13] ont décrit en 1961 des hématomes localisés sous
I'épithélium pigmentaire. Sur une série de 30 patients, la plupart des
hématomes étaient de localisation maculaire, cependant quelques patients

présentaient des hématomes sous épithéliaux de localisation périphérique.

Des décollements de I'épithélium pigmentaire hémorragiques périphériques

semblables ont ensuite été décrits par Silva et al. en 1978 [17].

Le terme de 'choriorétinopathie exsudative hémorragique périphérique' a été
introduit par Annesley en 1980 [3]. Il définit ainsi cette entité clinique par la
présence de lésions choriorétiniennes périphériques a type d'hémorragies
sous rétiniennes ou localisées sous I'épithélium pigmentaire et/ou la présence

d'une exsudation sous rétinienne.

La physiopathologie reste a ce jour incertaine. Plusieurs auteurs ont émis
I'nypothése de la présence d'une membrane néovasculaire devant les
similarités cliniques que présente cette pathologie avec la forme exsudative
de la dégénérescence maculaire liée a I'age (DMLA) [6]. Il pourrait ainsi s'agir

d'une forme périphérique de cette pathologie.

De plus, des signes de DMLA sont trés souvent associés aux lésions

périphériques.
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Cependant, en angiographie a la fluorescéine et sur les yeux qui ont été
analysés histologiquement, une membrane néovasculaire n'a été retrouvée

que dans quelques cas.

D'autres auteurs émettent I'hypothése d'une origine physiopathologique
commune avec la vasculopathie polypoidale devant la présentation tres
hémorragique et exsudative des lésions et de la mise en évidence dans

certains cas de polypes en angiographie au vert d'indocyanine (ICG) [7, 21].

A ce jour, peu de cas de PEHCR ont été décrits et, depuis la série d'Annesley,
peu d'études ont inclus un nombre suffisant de cas. La plus large série

décrite a ce jour est celle de Shields et al. en 2009, regroupant 173 yeux [16].

La PEHCR est probablement sous diagnostiquée compte tenue de son
caractere souvent asymptomatique, ainsi que de la localisation tres
périphérique des lésions. Elle est aussi souvent confondue avec d'autres

pathologies, telles que le mélanome choroidien [5] ou la DMLA exsudative.

Ainsi, les caractéristiques cliniques de la PEHCR doivent étre mieux définies.
De méme, les caractéristiques paracliniques, déterminées en imagerie

multimodale, sont a préciser.

L'objectif de cette étude est de mieux définir les aspects cliniques et
paracliniques de la PEHCR a partir d'une série européenne de 84 yeux. Les
aspects en échographie en mode B, en angiographie a la fluorescéine et ICG
sont décrits. L'évolution ainsi que la prise en charge thérapeutique de cette

pathologie sont aussi évaluées.
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Il. MATERIEL ET METHODES :

Nous avons étudié de maniére rétrospective les cas de PEHCR qui se sont

présentés dans neuf centres entre le 1er octobre 2005 et le 31 mars 2017.

Parmi ces centres, cinq sont des hoépitaux ou cliniques et quatre
correspondent a des cabinets d'ophtalmologistes libéraux. Cette étude répond

aux recommandations de la déclaration de Helsinki.

Les patients présentant un antécédent d'uvéite, de traumatisme oculaire ou

de tumeur intraoculaire n'ont pas été inclus.

Les critetres de PEHCR incluent la présence en périphérie rétinienne
d'anomalies a type d'hémorragie et/ou d'exsudation sous rétinienne ou

localisée sous I'épithélium pigmentaire.

Pour chaque patient, le sexe, l'origine ethnique, I'age au moment de la
premiére consultation ainsi que le caractére uni ou bilatéral de l'atteinte ont

été relevés.

Les antécédents personnels et familiaux, les traitements personnels, I'histoire

de la maladie et la latéralité en cas d'atteinte unilatérale ont été notés.

Pour chaque ceil atteint, I'acuité visuelle en ETDRS, I'examen a la lampe a
fente et du fond d'ceil dilaté a la premiére ainsi qu'a la derniére consultation
ont été relevés ainsi que les résultats d'éventuels examens complémentaires

et d'éventuels traitements réalisés.

L'analyse statistique a été réalisée par un test t de Student afin de comparer

l'acuité visuelle initiale et finale en fonction de la prise en charge
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thérapeutique ainsi que I'étendue des lésions en fonction de la présence ou
de l'absence d'une hypertension artérielle ou de la prise d'un traitement par
antiagrégants plaquettaires ou anticoagulants. Un test Chi2 a été réalisé afin
de comparer la proportion d'atteinte bilatérale en présence ou absence de

chacun de ces facteurs de risque.
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Ill. RESULTATS :

Quarante sept patients d'hépitaux publiques ou de cliniques, ainsi que 22

patients de cabinets libéraux ont été inclus.
Au total, 69 patients et 84 yeux ont été analysés.

L'age moyen a la premiére consultation était de 77,4 ans (dge compris entre
43 et 95 ans). Dans 65,2% (45 sur 69) des cas il s'agissait de sujets de sexe
féminin.

Cinquante et un sur 53 patients étaient d'origine Caucasienne (96,2%), il y

avait un patient d'origine Indienne et un patient d'origine Nord Africaine (chez

16 patients l'origine ethnique n'était pas connue).

Une hypertension artérielle était retrouvée chez 30 patients (56,6%). Vingt
cinq patients (44,6%) prenaient un traitement par antiagrégants plaquettaires

ou anticoagulants.
Sur I'ensemble des patients, 50 patients (83,3%) étaient symptomatiques.

La durée moyenne des symptdbmes était de 11,4 mois a la premiére

consultation.

Le symptéme le plus fréquent était une baisse d'acuité visuelle (80,7%) suivie

de myodesopsies (31,1%).

Au total, 52 patients avaient été adressés en consultation par un autre
ophtalmologiste. Le diagnostic présumé initial le plus fréquent était celui de

mélanome choroidien (41,3%).
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Le tableau 1 résume les caractéristiques des patients et les diagnostics pour

lesquels les patients étaient adressés initialement.

Tableau 1 : Caractéristiques des patients et diagnostic initial

Caracteéristique : No. (%)

Age (a) (n = 69 patients)
Moyenne (médiane, rang) 77 (79, 43 - 95)

Origine ethnique (n = 53 patients®)

Caucasien 51 (96,2%)
Indien 1(1,9%)
Nord Africain 1(1,9%)

Sexe (n = 69 patients)

Masculin 24 (34,8%)

Féminin 45 (65,2%)
Hypertension artérielle (n = 53 patients™) 30 (56,6%)
Diabéte de type 1 (n = 52 patients™) 2 (3,8%)
Diabéte de type 2 (n = 51 patients™) 9 (17,6%)

Antiagrégants plaquettaires (n = 56 patients™) 20 (35,7%)
Anticoagulation (n = 56 patients®) 5 (8,9%)

Antécédent familial de  dégénérescence

maculaire liée a I'age (n = 21 patients®) 6 (28,6%)

Symptdmes (n = 60 patients™) 50 (83,3%)
Baisse d'acuité visuelle (n = 57 patients™) 46 (80,7%)
Myodesopsies (n = 45 patients™) 14 (31,1%)
Photopsies (n = 44 patients*) 6 (13,6%)
Métamorphopsies (n = 45 patients™) 5(11,1%)
Scotome (n = 45 patients®) 4 (8,9%)
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Amputation du champ visuel (n = 45 patients®) | 4 (8,9%)
Douleur (n = 48 patients®) 1(2,1%)

Diagnostic présumé initial (n = 46 patients™)

Mélanome 19 (41,3%)
Hématome choroidien 10 (21,7%)
Décollement de rétine 5(10,9%)

Autre 12 (26,1%)

* dans > 10% des cas : information non connue
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Dans 21,7% (15 sur 69) des cas l'atteinte était bilatérale. En cas d'atteinte
unilatérale, I'ceil gauche était atteint dans 55,6% (30 sur 54) des cas.

L'atteinte était asymétrique chez 98,6% (68 sur 69) des patients.

L'acuité visuelle moyenne des yeux atteints en ETDRS était de 54,9 lettres.
Trente deux yeux (47,8%) avaient une acuité visuelle supérieure ou égale a

70 lettres.

En cas d'atteinte unilatérale, une maculopathie controlatérale (drusens,
altérations de I'épithélium pigmentaire) était retrouvée dans 60% (24 sur 40)

des cas.
Trente et un yeux (46,3%) présentaient une cataracte a la consultation initiale.

Un décollement de I'épithélium pigmentaire hémorragique était I'anomalie la
plus fréquemment retrouvée en périphérie rétinienne, retrouvée chez plus de
la moitié des patients (53,6%). Dans les yeux atteints, une maculopathie était

associée aux lésions périphériques dans 65,8% des cas (50 yeux sur 76).

Le quadrant le plus souvent atteint était le temporal inférieur (78,6%). En

moyenne, I'étendue des lésions se trouvait sur 2,7 quadrants horaires.

En cas de lésion en périphérie nasale, une atteinte temporale y était associée

dans 71,4% des cas.

Le tableau 2 résume I'ensemble des caractéristiques cliniques pour chaque

ceil atteint.
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Tableau 2 : caractéristiques cliniques a la consultation initiale

Caracteéristique :

No. (%)

CEil atteint (n = 84 yeux)
Droit
Gauche
Atteinte bilatérale

Meilleure acuité visuelle corrigée (n =
ETDRS

70 -85
35-69
<35

Si unilatéral, maculopathie controlatérale ? (n =

yeux®)
Cristallin (n = 67 yeux®)
Clair
Cataracte
Pseudophaque
Pression intraoculaire en mm Hg (n = 54 yeux®)
<21
> 21
Lésions périphériques au fond d'ceil (n = 84 yeux)
DEP hémorragique
DEP séreux
Liquide sous rétinien
Hémorragie intra rétinienne

Hémorragie sous rétinienne

67 yeux*)

40

24 (34,8%)
30 (43,5%)

15 (21,7%)

32 (47,8%)
21 (31,3%)

14 (20,9%)

24 (60%)

6 (9%)
31 (46,3%)

30 (44,8%)

52 (96,3%)

2 (3,7%)

45 (53,6%)
16 (19%)
26 (31%)
25 (29,8%)

30 (35,7%)
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Exsudation lipidique
Fibrose sous rétinienne

Hémorragie intravitréenne

Lésions maculaires au fond d'ceil (n = 76 yeux®)

Drusen

Altérations de I'épithélium pigmentaire

CEdéme maculaire

Atrophie maculaire

Exsudats maculaires

Neéovaisseau choroidien maculaire

Fibrose maculaire

Hémorragie maculaire

MER

Maculopathie (toutes confondues sauf MER)
Quadrant atteint (n = 84 yeux)

Temporal inférieur

Temporal supérieur

Nasal supérieur

Nasal inférieur

Atteinte nasale

dont atteinte temporale associee

Nombre de quadrants horaires atteints (n = 84 yeux)

Moyenne (médiane, rang)

33 (39,3%)
28 (33,3%)

19 (22,6%)

28 (36,8%)
12 (15,8%)
10 (13,2%)
16 (21,1%)
5 (6,6%)
2 (2,6%)
5 (6,6%)
1(1,3%)
13 (17,1%)

50 (65,8%)

66 (78,6%)
50 (59,5%)
9 (10,7%)

8 (9,5%)

14 (16,7%)

10 (71,4%)

2,7(2,1-8)

* dans > 10% des cas : l'information est inconnue
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Figure 1 : Homme de 80 ans avec hypertension artérielle présentant une
atteinte bilatérale avec fibrose sous rétinienne a I'ceil droit et un décollement
de I'épithélium pigmentaire associé a du liquide sous rétinien en temporal de

I'ceil gauche (patient du Pr J. CONRATH, clinique Monticelli).

Figure 2 : CEil gauche du méme patient : avant traitement (image de gauche),

puis aprés 3 injections intra vitréennes de ranibizumab (image de droite).
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Un traitement par antiagrégants plaquettaires, anticoagulants ou la présence
d'une hypertension artérielle n'étaient pas associés de maniére significative a

une atteinte bilatérale plus fréquente, ni a une atteinte plus étendue.

Les tableaux 3 et 4 résument la proportion d'atteintes uni et bilatérales ainsi
que I'étendue en nombre de quadrants horaires selon la présence ou non de

ces facteurs de risques.

Tableau 3 : facteurs de risques et étendue de I'atteinte (moyenne * écart-

type) :

Facteur de | Etendue si FDR : | Etendue en | T-test
risque : absence FDR : P<0.05
HTA : 2,83+ 1,537 2,95+ 1,820 0,484
Antiagrégants

plaquettaires : 3,26 + 2,104 2,84 + 1,417 0,197
Anticoagulants : 3,20 + 1,095 2,96 + 1,725 0,282

Tableau 4 : facteurs de risques et proportion d'atteinte bilatérale :

Facteur de | Bilatéral si FDR : | Bilatéral si | Chi2 Pearson
risque % (nb de absence FDR : P<0,05
patients / total) :

HTA : 33,3 (10/30) 17,4 (4 / 23) 0,192
Antiagrégants

plaquettaires : 20 (4 / 20) 27,8 (10 / 36) 0,787
Anticoagulants : | 20 (1/5) 25,5 (13 /51) 0,515
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Figure 3 : Femme de 84 ans avec hypertension artérielle, atteinte unilatérale
de I'ceil gauche (patiente du Dr QUENTEL, Paris). Liquide sous rétinien en
temporal inférieur avec exsudats (image de gauche) et polypes en

angiographie ICG (image de droite).

Figure 4 : homme avec hypertension artérielle et diabéte de type 2 adressé

pour lésion choroidienne de I'ceil gauche (patient du Dr ROSIER, Bordeaux).
Décollement de I'épithélium pigmentaire avec hémorragies rétiniennes (image
de gauche), aspect hétérogéne en échographie (image de droite). La Iésion a

régresseé spontanément au bout de quelques semaines.

28



Au total, 48 yeux ont bénéficié d'une tomographie par cohérence optique, 38
ont eu une angiographie a la fluorescéine, 24 une angiographie ICG et 42 une
eéchographie en mode B. Chez huit patients, les résultats de I'échographie

n'étaient pas a notre disposition.
Une membrane néovasculaire a été retrouvée dans 10 yeux (26,3%).
Des polypes en angiographie ICG ont été retrouvés dans 14 yeux (58,3%).

En échographie en mode B, l'aspect le plus souvent retrouvé est une lésion

hétérogene (58,8%).

En tomographie par cohérence optique, un cedeme maculaire était présent
dans 9 yeux (18,8%). Une membrane épi rétinienne était retrouvée dans 25%

des cas (12 yeux sur 48).

Le tableau 5 résume I'ensemble des examens complémentaires réalisés ainsi

que les principaux résultats de ces examens.
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Tableau 5 : Caractéristiques en OCT, échographie en mode B et
angiographie.

Caractéristique : No. (%) :

Tomographie en cohérence optique (n = 48 yeux)

Epaisseur rétinienne centrale (microns) :

Moyenne (médiane, rang) 341,8 (294, 154 - 850)
Liquide sous rétinien 6 (12,5%)
CEdéme maculaire 9 (18,8%)
Décollement de I'épithélium pigmentaire 3 (6,3%)
Néovaisseau choroidien 2 (4,2%)
Fibrose maculaire 4 (8,3%)
MER 12 (25%)

Angiographie a la fluorescéine (n = 38 yeux)
Diffusions périphériques 23 (60,5%)

Membrane néovasculaire 10 (26,3%)

Angiographie au vert d'indocyanine (n = 24 yeux)

Polypes 14 (58,3%)

Caractéristiques des lésions en échographie en

mode B (n = 34 yeux*)

Echogénicité faible

3 (8,8%)
Intermédiaire 3(8,8%)
Elevee 8 (23,5%)
Hétérogéne

20 (58,8%)
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* dans > 10% des cas : information inconnue

Cinquante et un yeux sur 82 ont bénéficié d'un traitement (62,2%). Le
traitement le plus souvent utilisé était I'injection intra vitréenne (36,6%). Les
anti VEGF étaient plus souvent utilisés que les corticoides (seulement 2 yeux
sur 28 ont eu une IVT de corticoides). L'anti VEGF le plus souvent injecté
était le ranibizumab (39,3%). Les IVT étaient réalisées en cas d'extension des
Iésions périphériques vers le plle postérieur ou en cas d'exsudation

maculaire associée.
En moyenne, 7,7 injections ont été réalisées par ceil.

Chez 22 patients (26,8%), une photocoagulation laser a été réalisée sur les
Iésions périphériques. Ce traitement était réalisé afin de prévenir I'extension

des Iésions vers le pdle postérieur.

Une vitrectomie a été réalisée chez 19,5% des patients et une cryothérapie
chez 6,2% des patients. La réalisation d'une vitrectomie était nécessaire
devant la persistance d'une hémorragie intra vitréenne pour la plupart des
patients. Pour un patient, elle a été réalisée devant la survenue d'un

décollement de rétine.

Un seul patient a bénéficié d'une photothérapie dynamique ; celle ci a été
réalisée sur une zone en périphérie retrouvant un néovaisseau en
angiographie a la fluorescéine. Ce patient n'avait pas bénéficié d'angiographie

ICG.

Le tableau 6 résume I'ensemble des traitements qui ont été réalisés.
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Tableau 6 : Différents traitements

Caracteéristique :

No. (%)

Traitement (n = 82 yeux™)

Injections intra vitréennes
- Produit (n = 28 yeux**)

* ranibizumab

» aflibercept

* bevacizumab

e association de différents produits (dont

corticoides***)
- Nombre
moyenne (médiane, rang)
- Durée entre indication et premiére IVT (jours)

moyenne (médiane, rang)

Laser photocoagulation
- Durée entre diagnostic et photocoagulation (mois)

moyenne (médiane, rang)

Photothérapie dynamique

Vitrectomie
Cryothérapie
- Durée entre diagnostic et chirurgie (mois)

moyenne (médiane, rang)

les

51 (62,2%)

30 (36,6%)

11 (39,3%)
3 (10,7%)
4 (14,3%)

10 (35,7%)

7,7 (4,1-32)

13,6 (12, 2 - 30)

22 (26,8%)

4,3 (3, 0,25 - 24)

1(1,2%)

16 (19,5%)

5 (6,2%)

2(1,0-9)

** 2 yeux ont été perdus de vue
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*** 8 yeux ont été traités par plusieurs anti VEGF difféerents (aflibercept et
ranibizumab) et 2 yeux par anti VEGF et corticoides

Au total, seize patients n'ont été vus qu'une seule fois en consultation. La

durée moyenne de suivi des autres patients était de 30,7 mois.
L'acuité visuelle moyenne finale en ETDRS était de 61 lettres.

Plus de la moitié (51,9%) des yeux avaient une acuité visuelle supérieure ou

égale a 70 lettres a la derniére consultation.
A la derniére consultation, la plupart des lésions avaient régressé (65,6%).
Une extension des lésions est survenue dans 11,5% des cas.

Le tableau 7 résume l'ensemble des caractéristiques cliniques a la derniére

consultation.
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Tableau 7 : Résultats de la derniére consultation pour 63 yeux.

Caracteéristiques :

No. (%)

Meilleure acuité visuelle corrigée (n =

52 yeux*) ETDRS

70-85 27 (51,9%)
35-69 18 (34,6%)
<35 7 (13,5%)
Lésions périphériques au fond d'ceil
(n =61 yeux**)
Stable 14 (23%)
Régression 40 (65,6%)
Extension 7 (11,5%)
Fibrose 25 (41%)
Extension vers le pole postérieur 6 (9,8%)

Lésions maculaires au fond d'ceil (n =

57 yeux™™)
Stable
Atrophie
CEdéme

Fibrose

37 (64,9%)
17 (29,8%)
4 (T%)

6 (10,5%)

* dans > 10% des cas

inconnue

. information inconnue ** dans < 10% cases
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Figure 5 : Homme avec décollement de I'épithélium pigmentaire périphérique
de I'ceil droit (image de gauche), aspect en échographie (image de droite).

(Patient du Pr J. CONRATH, clinique Monticelli)

Figure 6 : Homme asymptomatique avec hypertension artérielle et sous
antiagrégants plaquettaires. Décollement de ['épithélium pigmentaire et
exsudats en temporal de I'ceil droit (image de gauche), aspect en échographie
(image de droite), régression spontanée aprés quelques semaines. (Patient

du Dr ROSIER, Bordeaux)
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Lorsque nous comparons la différence entre l'acuité visuelle initiale et finale

en cas de traitement par rapport a I'absence de traitement, nous trouvons que

seulement la réalisation d'une vitrectomie permet une amélioration de l'acuité

visuelle de maniére significative (p = 0,049).

Le tableau 8 résume les différences entre acuité visuelle initiale et finale en

logMAR en fonction du traitement réalisé.

Tableau 8 : différence entre acuité visuelle initiale et finale en logMAR en

fonction du traitement (moyenne * écart type).

Traitement : Diff AVi/f ttt *: Diff AVi/f ss ttt ** : T-test

P < 0,05
Traitement -0,1629 + 0,70714 0,0867 + 0,66748 0,510
VT -0,1280 + 0,71794 -0,0480 + 0,69048 0,461
Photocoagulation | -0,0455 + 0,67582 -0,1000 + 0,71267 0,740
PDT 0,2000 -0,0939 + 0,70428
Vitrectomie -0,5462 + 0,84717 0,0730 £ 0,56747 0,049

* différence entre acuité visuelle initiale et finale en logMAR en cas de

traitement

** différence entre acuité visuelle initiale et finale en logMAR en absence de

traitement
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Figure 7 : Femme de 86 ans sous antiagrégants plaquettaires, hémorragies
profondes rétiniennes périphériques avec atrophie maculaire. (Patiente du Dr

QUENTEL, Paris)

Figure 8 : méme patiente, angiographie a la fluorescéine : effet masque des

hémorragies sans néovaisseau.
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IV. DISCUSSION :

Cette étude décrit 84 yeux chez 69 patients atteints de PEHCR : il s'agit de la
plus grande série décrite depuis Shields ef al. en 2009, et de la plus grande
série européenne. Son caractére rétrospectif constitue une importante limite
puisque seize patients (23,2%) n'ont été vus en consultation qu'une seule fois.
Il s'agissait spécifiquement de patients adressés en consultation par un autre
ophtalmologiste afin d'éliminer une pathologie tumorale. Les ophtalmologistes
initiaux n'ont pas toujours pu étre contactés afin de connaitre la prise en

charge et I'évolution ultérieure de la pathologie.

Cette étude, a l'inverse de la série publiée par Shields, a été réalisée au sein
d'une population générale. Le biais de recrutement lié a I'hyperspécialisation
en onco-ophtalmologie n'était pas présent. Ainsi cette série n'inclut donc pas
seulement les formes pseudo tumorales de PEHCR (dont le diagnostic
différentiel est surtout le mélanome choroidien), mais également les formes
simulant une DMLA exsudative ou une vasculopathie polypoidale
périphérique ; l'ensemble des caractéristiques cliniques est ainsi plus

représentatif de la pathologie.

Nous trouvons comme précédemment décrit, une prédominance de la
PEHCR chez les sujets agés et de sexe féminin. La pathologie survient le
plus souvent chez le patient d'origine Caucasienne, ce que nous retrouvons
également. En 2010, Kim et al. ont décrit quatre patients Coréens présentant
cette pathologie [8]. lls émettent I'nypothése que la PEHCR, chez les sujets

Asiatiques, est plus souvent compliquée d'extension maculaire. Dans notre
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étude cependant, aucun patient Asiatique n'a été inclus. Certains auteurs ont
déja émis I'nypothése que l'importante proportion de Caucasiens peut étre
liée a un biais de sélection ; en effet, la plupart des études concernant la

PEHCR ont été réalisées en Occident [10].

Une hypertension artérielle est souvent retrouvée dans notre série, ainsi que
la prise d'un traitement par anticoagulants ou antiagrégants plaquettaires.
Annesley [3] trouve qu'un traitement anticoagulant est plus souvent associé a
une atteinte bilatérale et plus étendue. Dans notre étude nous n'avons pas
retrouvé d'association significative entre un traitement par anticoagulants, par
antiagrégants plaquettaires ou une hypertension artérielle et une atteinte

bilatérale ou plus étendue.

83,3% des patients sont symptomatiques dans notre étude alors que la
PEHCR est généralement une pathologie asymptomatique. Le symptédme le
plus fréquemment retrouvé est une baisse d'acuité visuelle (80,7%). Celle ci
peut étre liée a la présence d'une cataracte (46,3% des yeux en présentent
une). |l peut également s'agir d'un biais de sélection puisque les patients
symptomatiques consultent plus facilement. Ainsi, les lésions étant souvent
asymptomatiques et régressant spontanément, il est possible que la PEHCR

soit une pathologie plus fréquente que I'on présume.

Dans la littérature, I'atteinte oculaire est le plus souvent unilatérale, mais peut
étre bilatérale dans 30% des cas [16]. La localisation des Iésions est le plus
souvent temporale et le quadrant temporal inférieur semble plus souvent

atteint. Nous retrouvons ces mémes données dans notre étude.

39



De méme, les Iésions choriorétiniennes sont caractérisées par une grande
variabilité clinique, ce que nous observons aussi. La Iésion périphérique la
plus fréquemment décrite reste un décollement de I'épithélium pigmentaire

hémorragique.

Dans 41,3% des cas, les patients étaient adressés en consultation pour
suspicion de mélanome choroidien. |l s'agit en effet du principal diagnostic
différentiel de la pathologie. Parmi les 32 yeux décrits initialement par
Annesley, 50 % étaient adressés en consultation devant la suspicion d'un
mélanome choroidien [3]. Shields et al. [16] trouvent que 14% des
meélanomes choroidiens adressés en consultation sont en réalité des pseudo
mélanomes. Parmi ces patients, 13% sont des cas de PEHCR. Afin de
différencier ces 2 pathologies, Annesley insiste sur la réalisation d'une
angiographie a la fluorescéine ainsi que sur [I'échographie [3]. En
angiographie a la fluorescéine, trés peu de mélanomes restent
hypofluorescents alors que les lésions hémorragiques de la PEHCR sont
caractérisées par un important effet masque parfois associé a
I'nyperfluorescence d'une éventuelle membrane néovasculaire. L'échographie
en mode B retrouve des lésions hétérogénes correspondant a la présence de
liquide sous rétinien ou sous I'épithélium pigmentaire associé a du sang. Elle
permet de faire aisément le diagnostic différentiel avec le mélanome
choroidien pour lequel I'échogénicité est modérée, associée a une excavation
choroidienne toujours absente dans la PEHCR. Un autre argument
permettant d'éliminer le mélanome choroidien est celui de I'évolutivité des
Iésions. Les lésions de PEHCR sont dans la plupart des cas spontanément

résolutives en quelques semaines. Shields et al. sur une série de 173 yeux,

40



ont retrouvé une stabilité clinique ou régression dans 89% des cas. Nous
retrouvons dans notre série que 88,6% des Iésions sont restées stables ou

ont régressé.

Les examens complémentaires réalisés devant la découverte de lésions
evoquant une PEHCR sont trés variables selon l'ophtalmologiste et l'aspect
initial de la lésion. Si une tomographie par cohérence optique est réalisée
dans plus de la moitié des cas, I'angiographie a la fluorescéine et ICG sont
plus souvent réalisées devant des lésions exsudatives et hémorragiques
simulant une DMLA périphérique et I'échographie en mode B devant des

Iésions simulant une tumeur choroidienne [20].

En angiographie a la fluorescéine, nous retrouvons un néovaisseau
périphérique dans 10 yeux (26,3%). Shields et al. retrouvent seulement 3% (2
cas) de néovaisseaux choroidiens visualisés en angiographie a la
fluorescéine. Cependant, Mantel et al. [10] trouvent que dans la plupart des
yeux ou une angiographie a la fluorescéine est réalisée, une membrane
néovasculaire est mise en évidence (22 yeux sur 34). Cette importante
variabilité peut étre expliquée par le fait qu'en cas de volumineux hématome,
I'effet masque empéche la visualisation du néovaisseau sous jacent ; le
nombre de patients ayant une membrane néovasculaire en périphérie
responsable des lésions peut donc étre sous estimé dans cette pathologie.
Cependant, dans une étude plus récente en 2012, Mantel et al. [9] ne
retrouvent aucun signe de néovascularisation choroidienne sur l'ensemble
des yeux analysés en angiographie a la fluorescéine mais dans 69 % (33

yeux sur 48) des cas l'angiographie ICG met en évidence des polypes [11].
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Dans notre étude, 58,3% des yeux ayant eu une angiographie ICG présentent
des lésions polypoidales. Ainsi, devant le caractére hautement séro
hémorragique des Iésions de PEHCR et l'aspect de polypes en ICG, il peut

s'agir d'une forme périphérique de vasculopathie polypoidale.

Tout de méme, la vasculopathie polypoidale survient typiquement a un age
moyen plus bas que celui de la PEHCR et est plus fréquente dans les
populations Asiatiques. Ahuja et al. [1] ont décrit 40 patients présentant des
décollements de I'épithélium pigmentaire exsudatifs et hémorragiques. Chez
34 de ces patients, des lésions polypoidales ont été retrouvées dont 5
présentaient des atteintes extramaculaires (14%). Parmi ces patients, 74%

étaient d'origine Caucasienne.

La prise en charge de ces patients, compte tenu du caractere souvent
spontanément régressif, consiste la plupart du temps en une simple
surveillance associée a I'équilibration d'une éventuelle hypertension artérielle.
Des injections intravitréennes d'anti VEGF ou de corticoides peuvent étre
indiquées en cas d'exsudation maculaire associée responsable d'une baisse
d'acuité visuelle. En cas de menace d'extension des lésions vers le péle
postérieur, les Iésions périphériques peuvent étre traitées par
photocoagulation laser ou cryothérapie. Devant une hémorragie intravitréenne

persistante, une vitrectomie peut étre nécessaire.

Lorsque nous analysons statistiquement la différence en cas de traitement ou
en absence de traitement entre l'acuité visuelle initiale et finale, nous
constatons que seulement la réalisation d'une vitrectomie permet d'améliorer
I'acuité visuelle finale de maniére significative. Cela prend toute sa logique en

cas d'hémorragie intra vitréenne persistante.
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La reéalisation d'une cryothérapie ou d'une photocoagulation laser est
logiquement non associée a une amelioration de l'acuité visuelle puisque
celles ci sont généralement réalisées avant la survenue d'une baisse d'acuité
visuelle liée a une progression vers le pble postérieur des Iésions. Il s'agit

ainsi d'un traitement préventif de I'extension des lésions périphériques.

La réalisation d'IVT n'est pas non plus significativement associée a une
meilleure acuité visuelle finale ; il peut s'agir d'un manque de puissance de

I'étude.

Dans notre étude, 51 patients (60,7%) ont été traités et le plus souvent, ce
sont des injections intra vitréennes d'anti VEGF qui ont été réalisées (36,6%).
Dans l'étude de Shields, seulement 12% des patients ont été traités et aucun
de ces patients n'a regu d'injection intra vitréenne. Nous pouvons ainsi penser
que l'essor des IVT a amené a traiter plus facilement les patients présentant
une PEHCR. Depuis Shields, plusieurs études [2, 4, 12, 14, 15, 18, 19], ont
évalué le bénéfice des injections intra vitréennes d'anti VEGF dans la PEHCR.
Seibel et al. [15] associent une faible durée entre I'apparition des symptébmes
et la premiére injection d'anti VEGF a une meilleure acuité visuelle finale.
Pour eux, tous les patients ayant bénéficié d'un traitement dans les 2
semaines ont une bonne acuité visuelle finale. Ici, la durée moyenne entre les
premiers symptdbmes et la premiere injection était de 13,56 jours. lls
suggerent la nécessité d'une surveillance au méme rythme que celle de la

DMLA exsudative afin de pouvoir réinjecter si besoin au bon moment.
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V. CONCLUSION :

Ainsi, aucun examen paraclinique n'est suffisamment spécifique pour
permettre de poser le diagnostic de PEHCR devant la découverte de Iésions
typiques de cette pathologie en périphérie rétinienne ; le diagnostic se fait
donc sur un faisceau d'arguments. Devant une Iésion simulant un mélanome
choroidien, le diagnostic différentiel se fera essentiellement sur I'échographie
et sur I'évolutivité de la lésion. En cas de lésions évocatrices de DMLA ou
vasculopathie polypoidale périphérique, les angiographies a la fluorescéine et
ICG permettront de rechercher un néovaisseau et une vasculopathie
polypoidale. La PEHCR nécessite donc la réalisation d'un bilan d'imagerie

multimodale complet.

Une surveillance seule peut souvent étre suffisante initialement. Méme en cas
de régression des lésions, cette surveillance doit étre poursuivie puisqu'un
risque de récidive ou d'atteinte controlatérale existe. Cependant, depuis
I'apparition des IVT d'anti VEGF, le pourcentage de PEHCR traitée croit, que
les lésions soient centrales ou périphériques. Il est possible que ce traitement
soit parfois prescrit de maniére excessive. Une étude comparant les Iésions
cliniues centrales et périphériques, initiales et finales en cas de traitement
par IVT d'anti VEGF par rapport a une abstention thérapeutique permettrait

d'évaluer la réelle indication de cette thérapeutique dans la PEHCR.
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RESUME

Introduction : La choriorétinopathie exsudative hémorragique périphérique

(PEHCR) est une pathologie rare, peu connue des ophtalmologistes. Sa
physiopathologie reste a ce jour incertaine et peu de cas ont été décrits
jusqu'a présent. Elle est souvent confondue avec d'autres pathologies, telles
que le mélanome choroidien ou la forme exsudative de la dégénérescence
maculaire liée a I'age. L'objectif de cette étude est de mieux définir les
aspects cliniques et paracliniques de la PEHCR a partir d'une série francgaise.
L'évolution ainsi que la prise en charge thérapeutique de cette pathologie sont
aussi évaluées.

Matériel et méthodes : Il s'agissait d'une étude rétrospective, multicentrique,

descriptive.

Résultats : Quatre-vingt-quatre yeux de 69 patients ont été analysés. Le
diagnostic présumé initial le plus fréquent était celui de mélanome choroidien
(41,3%). Dans 21,7% des cas l'atteinte était bilatérale. En cas d'atteinte
unilatérale, une maculopathie controlatérale était retrouvée dans 60% des
cas. Un décollement de I'épithélium pigmentaire hémorragique était la Iésion
la plus fréequemment retrouvée en périphérie rétinienne (53,6%). Dans les
yeux atteints, une maculopathie était associée aux lésions périphériques dans
65,8% des cas. Le quadrant le plus souvent atteint était le temporal inférieur
(78,6%). Une membrane néovasculaire a été retrouvée dans 10 yeux (26,3%)
en angiographie a la fluorescéine. Des polypes en angiographie au vert
d'indocyanine ont été retrouvés dans 14 yeux (58,3%). En échographie en
mode B, I'aspect le plus souvent retrouvé est une Iésion hétérogéne (58,8%).
Cinquante et un yeux sur 82 ont bénéficié d'un traitement (62,2%). Le
traitement le plus souvent utilisé était I'injection intra vitréenne (IVT) (36,6%)
d'anti VEGF. A la derniére consultation, la plupart des lésions avaient
régressé (65,6%).

Conclusion : La PEHCR nécessite la réalisation d'un bilan d'imagerie

multimodale complet. Depuis I'apparition des IVT d'anti VEGF, le pourcentage

de PEHCR bénéficiant d'un traitement est en augmentation.
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