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Résumé

Le syndrome des taches blanches évanescentes et multiples en
tant qu’épiphénomeéne (EpiMEWDS) est considéré comme une
variante rare du syndrome des taches blanches plus courant,

le syndrome des taches blanches évanescentes et multiples
(MEWDS). Le MEWDS traditionnel a été associé a des étiologies
comprenant une infection virale récente ou une vaccination
récente pour une multitude d’affections systémiques. En revanche,
on pense que 'EpIMEWDS est secondaire a une maladie
concomitante de la rétine externe, de la choroide, ou des deux.
Les signes établis du MEWDS comprennent des taches blanches
au niveau de la rétine externe ainsi qu’une granularité fovéale, qui
peuvent entrainer des symptémes tels qu’une perte de vision, des
métamorphopsies, des scotomes centraux et paracentraux, ou
toute combinaison de ceux-ci. LEpiIMEWDS présente un tableau
clinique similaire, mais s’Taccompagne également des signes et
symptomes de I'affection causale sous-jacente. Ce rapport de

cas décrit une occurrence rare d’EpiMEWDS secondaire a une
membrane néovasculaire choroidienne idiopathique.
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Initialement décrit par Jampol et coll., le syndrome
des taches blanches évanescentes et multiples
(MEWDS) est considéré comme l'un des syn-
dromes des taches blanches’. L’affection se mani-
feste par des taches blanches ou blanc-gris au
niveau de la rétine externe, accompagnées d’une
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granularité fovéale qui représente une perturbation
de la zone ellipsoide'™. Le MEWDS a tendance
a survenir davantage chez les jeunes femmes
atteintes de myopie; les hommes sont touchés a un
degré beaucoup moindre*.

Bien qu’une étiologie exacte n’ait pas été établie,
on pense que l'affection survient en raison d’'une
infection virale antérieure ou concomitante, ou
secondairement a une vaccination récente'¢. Par
la suite, 'organisme réagit par une réponse immu-
nitaire qui cible les tissus rétiniens mentionnés
précédemment.

Bien que le MEWDS soit considéré comme rare,
une forme encore plus rare de MEWDS a été
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récemment mentionnée dans la littérature : le
syndrome des taches blanches évanescentes et
multiples en tant qu’épiphénoméne (EpiMEWDS).
L'étiologie sous-jacente de cette affection est pro-
bablement une agression des couches rétiniennes
externes par diverses pathologies, y compris les
membranes néovasculaires choroidiennes, entrai-
nant une perturbation consécutive des tissus réti-
niens externes environnants, ce qui se traduit par
une présentation de type MEWDS"%,

Cette étude de cas présente I'apparition rare d’'un
EpiIMEWDS d0 a une membrane néovasculaire
choroidienne idiopathique sous-jacente. Une revue
compléte de I'affection et des comparaisons avec
le MEWDS typique sont présentées pour aider les
cliniciens dans leurs plans de diagnostic et de prise
en charge.

Etude de cas

Un homme hispanique de 25 ans s’est présenté
avec des antécédents de perte de vision progres-
sive et de scotome central OD évoluant depuis trois
semaines. Les antécédents oculaires et médicaux
étaient sans particularité. Le patient n’a signalé
aucune maladie ou vaccination récente. Les
meilleures acuités visuelles corrigées ont été de
20/50 OD et de 20/20 OS. Le patient était emmé-
trope OD et OS, sans antécédent de trouble réfrac-
tif ou de correction optique.

L'examen du segment antérieur et les tests préli-
minaires étaient sans particularité OD et OS. La
tension artérielle a été mesurée a 115/75 mm Hg.
L'examen aprés dilatation a révélé un épaissis-
sement sous-fovéal avec une hémorragie sous-
rétinienne au niveau de la macula OD, le reste des
observations rétiniennes étant sans particularité
(Figure 1A).

Ce tableau clinigue évoquait fortement une
membrane néovasculaire choroidienne. L'examen
OS était sans particularité, sans signe d’inflamma-
tion, d’cedéme, d’hémorragie ou de néovascularisa-
tion choroidienne. Les photographies d’autofluores-
cence du fond d’ceil a grand champ OD ont révélé
des lésions hyperautofluorescentes entourant la
possible membrane néovasculaire choroidienne,
indiquant un MEWDS potentiel (Figure 1B).
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Les photographies d’autofluorescence du fond
d’ceil a grand champ OS étaient sans particularité.
La tomographie en cohérence optique était sans
particularité OS, mais les scans OD montraient
une membrane néovasculaire choroidienne avec
une perturbation adjacente de la zone ellipsoide
et de I'épithélium pigmentaire rétinien (Figure 1C).
Ces perturbations correspondaient aux Iésions
hyperautofluorescentes observées sur les photo-
graphies d’autofluorescence du fond d’ceil.

RB a aiguillé le patient vers Sl, un spécialiste de la
rétine, avec un diagnostic provisoire de membrane
néovasculaire choroidienne d’étiologie inconnue
associée a un EpiMEWDS probable. A ce stade,
les diagnostics différentiels pour la présentation
rétinienne comprenaient des étiologies infectieuses
et inflammatoires, telles que la syphilis, la tubercu-
lose, la sarcoidose, la toxoplasmose, la choroidite
multifocale et la choroidopathie ponctuée interne.

Le patient a été envoyé pour des analyses de labo-
ratoire appropriées pour ces affections.

Un autre diagnostic différentiel envisagé était une
membrane néovasculaire choroidienne liée a une
pachychoroide, car une choroide plus épaisse avait
été notée a la tomographie en cohérence optique.
Toutefois, le patient n'avait aucun antécédent de
pathologie du spectre des pachychoroides, aucun
facteur de risque associé ni aucune constatation
d’examen supplémentaire pouvant étre obser-
vée dans les affections pachychoroidiennes (par
exemple, des traces gravitationnelles évoquant une
choriorétinopathie séreuse centrale chronique et des
pachydrusen). De plus, les membranes néovascu-
laires pachychoroidiennes ont tendance a se mani-
fester chez les patients agés de 50 ans et plus®.

Le patient a été vu le lendemain par le spécialiste
de la rétine et a regu une injection intravitréenne de
bévacizumab OD lors de cette visite, aprés accord
de l'assurance.

Lors de la visite de suivi a cing semaines, l'acuité
visuelle s’était améliorée, passant de 20/50 a 20/25
OD. Une régression substantielle de [I'épaissis-
sement sous-rétinien et de '’hémorragie issus de
la membrane néovasculaire choroidienne a été
observée a la tomographie en cohérence optique,
ainsi qu’une restauration de la zone ellipsoide et de
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Figure 1 : Images initiales de I'ceil droit du patient

A : Photographie du fond d’ceil montrant un épaississement rétinien avec liquide sous-rétinien et
hémorragie sous-rétinienne de I'ceil droit, compatible avec une membrane néovasculaire choroidienne.

B : Image en autofluorescence du fond d’ceil révélant des zones d’hyperautofluorescence concentrées

autour de la membrane néovasculaire choroidienne, ainsi que d’autres foyers plus éloignés de la lésion
(cercles jaunes).

C : Tomographie par cohérence optique de I'ceil droit montrant un liquide intrarétinien (téte de

fleche rouge) et sous-rétinien (tétes de fleche bleues) secondaires & une membrane néovasculaire
choroidienne. Une altération ou inflammation adjacente de la zone ellipsoide et de I'épithélium
pigmentaire rétinien (téte de fléche verte) correspond aux zones d’hyperautofluorescence observées sur
les photographies d’autofluorescence du fond d’ceil, ce qui est compatible avec un syndrome des taches
blanches évanescentes et multiples en tant qu’épiphénomene.
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I'épithélium pigmentaire rétinien auparavant pertur-
bés (Figure 2A).

Le contrble par photographies d’autofluorescence
du fond d’ceil a révélé une disparition compléte des
taches hyperautofluorescentes, ce qui correspon-
dait a la cicatrisation de la perturbation de la rétine
externe sur la tomographie en cohérence optique
(Figure 2B).

Les résultats des examens de laboratoire deman-
dés précédemment se sont révélés négatifs
pour I'ensemble des examens prescrits. Compte
tenu des résultats de laboratoire négatifs pour
les affections infectieuses ou inflammatoires, de
'absence d’antécédents de maladie ou de vacci-
nation récente, d’'une présentation du fond d’ceil
ne ressemblant ni a une choroidite multifocale ni a
une choroidopathie ponctuée interne, des résultats
de l'imagerie multimodale et d’antécédents ocu-
laires sans particularité, le diagnostic ’EpiMEWDS
secondaire a une membrane néovasculaire choroi-
dienne idiopathique a été posé pour le patient.

Le patient a regu trois autres injections de bévaci-
zumab au cours des neuf mois suivants, les résul-
tats des examens restant stables pendant cette
période. Le patient continue d’étre suivi, son dernier
examen ne montrant aucun signe de membrane
néovasculaire choroidienne active.

Discussion

Ce cas rare correspond aux données récentes
de la littérature concernant une affection appelée
EpIMEWDS (ou parfois MEWDS secondaire)”®.
Le MEWDS traditionnel (ou MEWDS primaire) est
considéré comme une affection rétinienne transi-
toire qui se traduit généralement par une présen-
tation unilatérale de taches blanches et d’'une gra-
nularité fovéale chez les jeunes femmes myopes,
avec des antécédents d’infection virale ou de vac-
cination’®1°, Cela peut comprendre les vaccina-
tions contre le virus d’Epstein-Barr, les hépatites A
et B, le papillomavirus humain et, récemment, le
coronavirus du syndrome respiratoire aigu sévere
(COVID-19)258M-14 || a également été suggéré
que des facteurs génétiques inconnus combinés
a l'exposition a des facteurs environnementaux,
comme ces virus, pourraient rendre une personne
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plus susceptible de développer un MEWDS*S.
Les symptdmes peuvent comprendre une perte de
vision, des photopsies et des scotomes paracen-
traux ou centraux. Heureusement, I'affection guérit
sans intervention en quelques semaines aprés son
apparition®7,

LEpiMEWDS a également tendance a se mani-
fester chez les jeunes femmes myopes plus sou-
vent que chez les hommes; cependant, on pense
qu'’il apparait secondairement a d’autres maladies
rétiniennes ou choroidiennes, a savoir celles qui
affectent la rétine externe’.

La plupart des cas décrits dans la littérature rap-
portent des lésions de type EpiIMEWDS surve-
nant de maniére concomitante chez des patients
atteints de choroidite multifocale et de choroido-
pathie ponctuée interne”'®'%. Ces affections par-
tagent toutes une association sous-jacente pos-
sible, car elles sont regroupées sous le spectre des
maladies des taches blanches. Plus précisément,
elles impliquent toutes une forme d’inflammation a
médiation immunitaire de I'épithélium pigmentaire
rétinien et de la choroide sous-jacente®.

Bien qu’elles soient encore plus rares, des affec-
tions en dehors des maladies des taches blanches
(mais présentant une capacité similaire a affecter
la rétine externe) ont également été notées comme
pouvant induire un EpiMEWDS. Cela comprend
des cas de toxoplasmose oculaire, d’endophtal-
mie a Candida, de choroidite serpigineuse tuber-
culeuse, de syphilis oculaire, de pseudoxanthome
élastique, de forte myopie, de radiothérapie pour un
rétinoblastome, de nodules scléraux focaux et d’an-
técédents de chirurgie vitréorétinienne pour décol-
lement de la rétine?'-25,

La littérature décrit également les membranes
néovasculaires choroidiennes comme une cause
possible, les étiologies sous-jacentes comprenant
la maladie de Best (ou dystrophie maculaire vitelli-
forme), la choroidopathie ponctuée interne, la cho-
roidite multifocale et la choriorétinopathie séreuse
centrale” '8, Des membranes néovasculaires choroi-
diennes idiopathiques ont aussi été, bien que rare-
ment, associées a 'EpiIMEWDS”%. Dans ces cas,
les patients étaient généralement jeunes et, malgré
un bilan systémique et ophtalmologique approfondi,
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Figure 2 : Images de suivi a cinq semaines de I'ceil droit du patient

A : Tomographie par cohérence optique réalisée cing semaines aprés l'injection initiale de bévacizumab
montrant une résorption importante du liquide intra- et sous-rétinien, correspondant a une diminution
de la taille de la membrane néovasculaire choroidienne. Une restauration de la zone ellipsoide et de
I'épithélium pigmentaire rétinien précédemment inflammés est également observée.

B : Image d’autofluorescence du fond d’ceil montrant une disparition compléte des Iésions
hyperautofluorescentes observées initialement.
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aucune cause évidente n’a été notée. L’affection a
alors été classée comme une membrane néovas-
culaire choroidienne idiopathique secondaire a une
inflammation subclinique d’étiologie inconnue?’-%.

Notre cas présente des similitudes avec ces obser-
vations, puisque le patient était jeune (25 ans) et
que 'ensemble des examens réalisés alarecherche
d’'une cause de la membrane néovasculaire choroi-
dienne s’est révélé normal.

Bien que le mécanisme de 'EpIMEWDS demeure
inconnu, une hypothése initiale suggere qu’une
atteinte de la tunique de Ruysch (composée de la
membrane de Bruch, de la choriocapillaire et de
I'épithélium pigmentaire rétinien) survient a la suite
de processus infectieux, inflammatoires, idiopa-
thiques (comme dans le présent cas) ou d’'une com-
binaison de ceux-ci. Cette atteinte entrainerait une
perte du privilege immunitaire de la barriere héma-
torétinienne externe et de la zone ellipsoide. Il s’en-
suivrait des modifications inflammatoires transitoires
de la rétine externe, favorisant ou déclenchant une
interaction entre le systéme immunitaire et les anti-
génes rétiniens®'®2'24 On suppose que ces com-
plexes immunitaires induisent ensuite le MEWDS
comme épiphénomeéne. Cette hypothese est
appuyée par le fait que les lésions de 'EpiIMEWDS
sont moins étendues que celles du MEWDS et
gu’elles sont observées a proximité immédiate de la
zone primaire d’atteinte choriorétinienne, plutét que
réparties de facon diffuse dans la rétine comme on
le voit dans la MEWDS primaire”?4.

Chez notre patient, les zones d’'inflammation focale
étaient limitées a la région entourant la membrane
néovasculaire choroidienne. Comme on pense que
les membranes néovasculaires choroidiennes idio-
pathiques sont la conséquence d’'une inflammation et
d’une atteinte de larétine externe et de la choroide?”28,
le mécanisme décrit précédemment a probablement
conduit a I'apparition de cet épiphénoméne.

Comme les manifestations cliniques peuvent étre
discrétes ou difficiles a détecter a 'examen du fond
d’ceil, I'imagerie multimodale est essentielle pour
établir un diagnostic précis. Les constatations obte-
nues par imagerie multimodale dans 'EpiIMEWDS
ressemblent étroitement a celles observées dans
le MEWDS, tout en présentant des différences
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mineures mais importantes. Dans les deux affec-
tions, la tomographie par cohérence optique met
en évidence une atteinte de la rétine externe,
l'autofluorescence du fond d’ceil révéle des taches
blanches hyperautofluorescentes et I'angiogra-
phie a la fluorescéine montre des taches hyper-
autofluorescentes disposées en couronne®”",
Toutefois, comme mentionné précédemment, dans
'EpIMEWDS, ces anomalies sont toutes localisées
a proximité de la Iésion choriorétinienne primaire”24.
Les similitudes et les distinctions entre ces deux
affections sont décrites en détail dans le Tableau 1.

Heureusement, 'EpiIMEWDS suit une évolution qui
lui est propre et se résorbe spontanément, comme
le MEWDS, sans modifier I'évolution de la mala-
die associée ou causale?*. Le pronostic visuel est
variable puisque le traitement définitif vise I'affec-
tion choriorétinienne sous-jacente.

Le traitement de ces affections varie selon I'étiologie
et peut comprendre une thérapie anti-inflammatoire,
antimicrobienne ou anti-facteur de croissance de
'endothélium vasculaire'®2122.25,

La littérature suggére que 'EpiIMEWDS pourrait
étre associé a un risque plus élevé de récidive et
d’atteinte de I'ceil controlatéral comparativement au
MEWDS primaire, ce qui laisse supposer une pos-
sible association systémique?*. Toutefois, une autre
étude n’a pas observé de fréquence accrue des
formes récurrentes ou bilatérales d’EpiIMEWDS’.
Etant donné la rareté de cette affection, des
recherches plus approfondies sur ces affirmations
pourraient étre limitées.

Conclusion

Bien qu'il s’agisse d’'une affection rare et distincte,
les cliniciens devraient étre conscients de I'exis-
tence de I'EpIMEWDS et de son association avec
les maladies de la rétine externe. Méme si sa pré-
sentation clinique est similaire a celle du MEWDS,
une anamnése rigoureuse, un examen clinique
attentif et I'imagerie multimodale permettent de
mettre en évidence des différences.

Le pronostic est variable, puisque 'EpIMEWDS se
résorbe spontanément sans traitement. Par conseé-
quent, le traitement doit étre dirigé vers I'affection
de la rétine externe sous-jacente responsable.
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Tableau 1 : Comparaison des principales caractéristiques cliniques, des résultats d’imagerie et des
considérations thérapeutiques entre le MEWDS et TEpIMEWDS

Caractéristique
Etiologie ou pathophysiologie

Latéralité
Données démographiques
Symptémes

Signes au fond d’ceil

Observation par tomographie en
cohérence optique

Autofluorescence du fond d’ceil

Traitement

Pronostic

MEWDS

Cause idiopathique, infection virale
ou vaccination entrainant une
inflammation de la rétine externe

Unilatéral
Jeunes filles

Baisse de vision, photopsies,
scotomes

Taches blanches multiples,
granulation fovéale

Atteinte de la zone ellipsoidale

Lésions hyperautofluorescentes
correspondant aux taches blanches

Observation en raison de la
résolution spontanée, aucun
traitement requis

Guérison compléte dans la majorité
des cas

EpiMEWDS

Affection rétinienne, choroidienne
ou choriorétinienne sous-jacente
provoquant une inflammation
secondaire de la rétine externe

Unilatéral
Jeunes filles

Baisse de vision, photopsies,
scotomes et symptdbmes associés a
la cause sous-jacente

Taches blanches multiples et
granulation fovéale, situées

a proximité de la lésion
choriorétinienne primaire
Atteinte de la zone ellipsoidale,
mais située pres d’'une lésion
choriorétinienne primaire
Lésions hyperautofluorescentes
correspondant aux taches blanches,
mais situées prés de la Iésion
choriorétinienne primaire

Observation en raison de la
résolution spontanée; traitement de
la maladie causale sous-jacente

Guérison compléte dans la majorité
des cas; la maladie sous-jacente
peut néanmoins entrainer une perte
de vision permanente

EpiMEWDS : syndrome des taches blanches évanescentes et multiples en tant qu’épiphénoméne; MEWDS :
syndrome des taches blanches évanescentes et multiples.
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