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Neurorétinitestellaire: profil clinique, étiologique et approche thérapeutique

Karima Madbouhi

La neurorétinite stellaire NRS correspond a un cedéme papillaire associé¢ a des exsudats
disposés en étoile autour de la fovéa. Son diagnostic est essentiellement clinique. La
recherche de la cause se base sur un interrogatoire bien conduit ce qui orientera la
prescription d’examens complémentaires. La NRS est classé en NRS infectieuse,
idiopathique de Leber et idiopathique récurrente. La maladie des griffes du chat (MGC)

reste 1’étiologie la plus fréquente.

Notre travail est une étude rétrospective sur 14 dossiersde neurorétinite stellaire
menée au service d'ophtalmologie A, a ’hdpital des spécialités de Rabat. Cette étude a été
réalisée sur une période de 6 ans entre le fevrier 2015 et février 2021. Il y avait 8
femmeset 6 hommes. L’age moyen des patients était de 28,65 ans [14- 54 ans]. Un
examen ophtalmologique, une angiographie et une OCT étaient réalisées pour tous les
patients. Une enquéte étiologique orientée était menée. La baisse de 1’acuité visuelle était
le motif de consultation le plus fréquent. L’atteinte était unilatérale dans presque tous les
cas sauf pour un malade. Un décollement séreux rétinien était noté chez 6 patients. Les
étiologies communes étaient la MGC (4 cas), NRS idiopathique (3 cas), toxoplasmose (3
cas) la tuberculose (2 cas), et Lyme (2cas). Le diagnostic de neurorétinite stellaire
idiopathique de Leber était retenu devant la négativité de ’enquéte étiologique. La
doxycycline était le traitement de choix pour la NRS de la MGC. Le contréle & 2 mois a
été favorable pour 92,85 % des patients avec une AV située entre 6/10 et 10/10.

La neurorétinite est un tableau clinique unique, de diagnostic facile nécessitant une
enquéte étiologique minutieuse.L’origine infectieuse est la cause la plus fréquente. Un

traitement bien conduit aboutit a une guérison totale sansséquelles.

Mots clés :neurorétinite, étoile maculaire, maladie des griffes du chat.



Stellar neuroretinitis: clinical profile, etiology and therapeutic approach

KarimaMadbouhi

Stellarneuroretinitis SNR corresponds to papillary edema associated with exudates
arranged in a star around the fovea. Its diagnosis is essentially clinical. But the search for
the cause is based on a well-conducted questioning, which will guide the prescription of
additional examinations. NRS is classified into infectious, idiopathic Leber and idiopathic

recurrent SNR. Cat scratch disease (CSD) remains the most common etiology.

Our work consists of a retrospective study of 14 cases (14 eyes) of stellate
neuroretinitis carried out in the ophthalmology department A, at the hospital of specialties
in Rabat. This study was carried out over a period of 6 years between February 2015 and
February 2021. There were 8 women and 6 men. The mean age of the patients was 28.65
years [14 - 54 years]. A complete ophthalmologic examination, retinal angiography and
optical coherence tomography were performed for all patients. A focused etiological
investigation was carried out. Decreased visual acuity was the most common reason for
consultation. The involvement was unilateral in almost all cases except for one patient.
Serous retinal detachment was noted in 6 patients. Common etiologies were CSD (4
cases), idiopathic SNR (3 cases), toxoplasmosis (3 cases) tuberculosis (2 cases), and
Lyme (2 cases). Leber’s diagnosis of idiopathic stellateneuroretinitis was held up by the
negativity of the etiological investigation. Doxycycline was the treatment of choice for
the SNR of CSD. Therapeutic abstention was the course to take before Leber's SNR
except for one patient who received corticosteroid therapy. The 2-month control was
favorable for 92.85% of patients with a VA between 6/10 and 10/10.

Neuroretinitis is a unique clinical picture, easy to diagnose requiring careful
etiological investigation. The most common cause is infectious origin. A well-conducted

treatment results in a total cure without sequelae.

Keywords:neuroretinitis, macular star, cat scratch disease.
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INTRODUCTION




La neurorétinite stellaire NRS est une forme particuliére de neuropathie optique.
Elle est classiquement décrite comme une triade associant une perte visuelle unilatérale

aigué a un cedeme papillaire et des exsudats maculaires.

Theodor Karl Gustav vonLeber pensait a l'origine qu'il s'agissait d'un trouble de la
macula basé sur I'apparition de I'étoile maculaire et I'a surnommé «maculopathie stellaire
idiopathique»[1]. A la suite de sa découverte, il est devenu évident que I'étoile maculaire
provenait en fait d'une fuite secondaire a un cedéme du disque optique et non
principalement d'un processus rétinien. Cette hypothése a été proposée pour la premiere
fois par Gass[2], qui a noté que 1'eedéme du nerf optique précédait 1'apparition de 1'étoile

maculaire et a suggéré le terme « neurorétinite » pour décrire le processus de la maladie.

Les elements classiques de la triade peuvent ne pas toujours se présenter ensemble,
en particulier dans les premiers stades de la maladie. La neurorétinite a été associée a une
grande variété de maladies infectieuses et inflammatoires, la maladie des griffesdu chat

étant la cause la plus fréquente [3].

Laneurorétinite stellaire semble présenter des facteurs favorisants, dont certains ont
pu étre identifiés. Il s'agit d'une entité clinique rare méme si elle peut étre souvent
confondue avec une simple papillite dont elle présente plusieurs caractéristiques
communes a l'examen biomicroscopique. Cependant, elle s’en distingue par certains
éléments cliniques qui lui sont propres et par son étiopathogénie différente. Ce qui a pour

conséquence une prise en charge et un pronostic différent.

Le but de cette étude était d’analyser les différentes caractéristiques cliniques et
paracliniqgues avec un accent particulier sur le diagnostic étiologiques et les

approchesthérapeutique de la neurorétinite stellaire.



RAPPEL ANATOMIQUE




A- Anatomie de la papille optique :

La papille (ou téte du nerf optique ou disque optique) est 1’origine du nerf optique.
Elle est constituée par la convergence des fibres nerveuses issues des cellules
ganglionnaires. Dépourvue de cellules photoréceptrices, la zone papillaire est « aveugle ».
La lame criblée se caractérise par la présence de fibroblastes provenant de la sclére, les
fibres nerveuses forment un bombement lorsqu’elles pénétrent la zone pré-laminaire. Sa
vascularisation, indépendante de I’artere et de la veine centrale de la rétine qui la
traversent, est assurée par des capillaires particuliérement sensibles a 1’équilibre entre
pression oculaire et pression artérielle. Les axones amyéliniques dans la rétine se

myeélinisent apres la papille et forment le nerf optique [4].

La papille optique correspond donc a la portion intraoculaire du nerf optique. Elle

peut étre divisée en quatre parties d’avant en arriere :

+ Couche des fibres optiques : partie superficielle de la téte du nerf optique,

+ Région pré-laminaire : en avant de la lame criblée dans le plan de la choroide et des

couches externes de la rétine,
+ Région de la lame criblée : extension de la sclére adjacente dans la papille

+ Région rétro-laminaire : début de myélinisation des axones des cellules ganglionnaires.



Figure 1: région antérieure du nerf optique divisée en 4 régions anatomiques.
1 : couche des fibres nerveuses. 2 : région prélaminaire.3 : région de la lame criblée. 4 : région
rétrolaminaire. 5 : rétine.6 : choroide.

B- Vascularisation artérielle de la papille optique :

Le réseau artériel de la partie antérieure du nerf optique provient entiérement des

branches de I’artére ophtalmique, une branche de la carotide interne.

Il existe de trés nombreuses variations individuelles dans la vascularisation de la
portion antérieure du nerf optique et de la région péri-papillaire, la description exacte de
celle-ci demeurant toujours un sujet de controverse. Parallelement, le drainage veineux de
la portion antérieure du nerf optique ne s’effectue que par une seule veine : la veine

centrale de la rétine [4](Figure 2, Figure 3).



Branche frontale
Artére ciliaire de I'artére ophtalmique

postérieure
t médiale
Artére centrale
de la rétine

Artére carotide
interne
Artére

ophtalmique Artere ciliaire

courte postérieure e

Artére ciliaire Artére ciliaire
longue postérieure antérieure

Figure 2: Schéma de la vascularisation de l'orbite et de I'ceil.
La carotide interne vascularise l'orbite et le globe oculaire par l'intermédiaire de l'artére
ophtalmique

Rétine

Epithélium pigmentaire —— i \ o
Qe i
Choroide

Couche des fibres
nerveuses

Région
Sclere pré-laminaire
Cercle artériel
de Zinn-Haller

Région laminaire

Région rétro-laminaire

Artére ciliaire courte

postérieure Artére centrale

de la rétine

Artéres piales

< Nerf optique
Dure-mére

Figure 3 : Vascularisation artérielle de la téte du nerf optique.

 Microarchitecture vasculaire de la papille optique :

Les capillaires de la rétine péri-papillaire, de la partie superficielle du nerf optique,
de la téte du nerf optique et de la région rétro-laminaire sont anatomiquement confluents
et forment un réseau vasculaire non fenétré continu tout le long de la portion antérieure du
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nerf optique. La choriocapillaire péri-papillaire ne s’anastomose cependant pas avec les

plexus capillaires dans la région pré-laminaire.
C- Vascularisation veineuse de la papille :

Alors qu’il existe un réseau vasculaire artériel trés développé provenant de nombreux
vaisseaux, le drainage veineux de la portion antérieure du nerf optique ne s’effectue
principalement que par une seule veine : la veine centrale de la rétine. Dans la couche des
fibres nerveuses rétiniennes, le sang est drainé directement dans les veines rétiniennes qui

se rejoignent pour former la veine centrale de la rétine (

Figure 4). Dans les portionsprélaminaire, laminaire et rétrolaminaire, le drainage
veineux se fait également par la veine centrale de la rétine ou des efférentes axiales de la

veine centrale de la rétine.

Rétine

Couche
des fibres

Choroide nerveuses

Sclere Région

pré-laminaire

Région laminaire

Région
rétro-laminaire

Dure-mére

Veine centrale

de la rétine Nerf optique

Figure 4 : Vascularisation veineuse de la téte du nerf optique.

D- Anatomie de la rétine centrale :

1) Anatomie microscopique de la rétine :

La structure histologique de la rétine varie selon que I’on se trouve proche de
I’oraserrata ou bien dans la région maculaire. En dehors de ces zones spécifiques,
I’anatomie microscopique de la rétine varie peu du point de vue du nombre de couches de

noyaux de photorécepteurs.



Classiquement, on distingue dix couches de I’extérieur vers D’intérieur du globe

oculaire[5](Figure 5).

La couche des cellules de 1’épithélium pigmentaire ;

Les segments externes et internes des photorécepteurs ;

La membrane limitante externe, lieu de connexion des cellules gliales de Miiller avec
les segments internes des photorécepteurs et des photorécepteurs entre eux par des
systémes de jonctions adhérentes et serrées ;

La couche de noyaux des photorécepteurs ou couche nucléaire externe ;

La couche pléxiforme externe formée par les synapses entre les cellules bipolaires et
les photorécepteurs et avec les cellules horizontales. Ces dernieres modulent le
message nerveux transmis par la voie directe ;

La couche nucléaire interne : des noyaux des cellules horizontales, bipolaires,
amacrines et des cellules gliales de Muller. La région externe contient les corps
cellulaires des cellules horizontales, la partie centrale les noyaux des cellules
bipolaires et des cellules gliales de Mdller, la partie la plus interne les cellules
amacrines. Mais cette organisation n’est pas constante particuliérement pour ce qui
concerne les cellules amacrines, qui peuvent étre déplacées ;

La couche pléxiforme interne constituée par les dendrites des cellules ganglionnaires
et les axones des cellules bipolaires ;

La couche des cellules ganglionnaires (contenant des cellules amacrines déplacées) ;
La couche des fibres nerveuses est constituée par les axones des cellules
ganglionnaires qui forment le nerf optique relié au cerveau ;

La membrane limitante interne est une expansion membraneuse composee des pieds

internes des cellules gliales de Mdiller.

En dehors de la membrane basale de ’EPR, on distingue une couche interne de

fibres collagénes, une couche élastique, une couche externe de fibres collagenes et la

membrane basale de la chorio-capillaire. La couche élastique et la membrane basale de la

chorio-capillaire présentent des zones de discontinuité, mais qui ne s’affrontent pas.
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L’¢épaisseur de la membrane de Bruch varie du pole postérieur a la périphérie. Elle fait 2-4

pum autour du nerf optique et 1-2 um en peériphérie de la rétine.

J \;_,;,, .
= @7 Tecedll
J y j “L ) ) ]’ 8 .
PALL Al L] L PR A
00909QMN0Q0 | . |7 %10,
V) . L :

Figure 5: Couches rétiniennes et distribution des principales cellules rétiniennes[6]

1. Epithélium pigmentaire rétinien.

2. Articles externes des photorécepteurs.

3. Membrane limitante externe.

4. Couche nucléaire externe (corps cellulaires des photorécepteurs).

5. Couche plexiforme externe.

6. Couche nucléaire interne.

7. Couche plexiforme interne.

8. Couche des noyaux des cellules ganglionnaires.

9. Couche des axones des cellules ganglionnaires.

10. Limitante interne.

Nature des cellules rétiniennes : épithélium pigmentaire, uni-stratifié et jointif (gris-noir) ;
photorécepteurs : cones (rouge, vert, bleu ciel) et bdatonnets (orange) ; cellules horizontales
(jaune) ; cellules bipolaires (autre couleur que orange mais alternance clair et foncé) ;
cellulesamacrines (rose) ; cellules ganglionnaires (bleu clair et bleu foncé) ; cellules de Miiller
(brun).

Sur la droite, une distribution verticale des cellules gliales (cellules de Miiller), bipolaires et
ganglionnaires est représentée, correspondant a la rétine périphérique et, a gauche du
schéma, il existe une disposition oblique de ces cellules gliales et neuronales de deuxiéeme et
troisieme ordres, ce qui correspond au bord de la fovéola.

S, sclere ; SC, couche suprachoroidienne ; C, choroide ; CC, couche choriocapillaire ;MB,
membrane de Bruch ; V, vitré.



2) Particularités de la rétine centrale :

La réetine centrale(Figure 6), de 5 mm a 6 mm de diamétre, située au pole postérieur
de I’eil entre les branches temporales supérieure et inférieure de 1’artére centrale de la

rétine, comprend du centre vers la périphérie[6] :

« la fovéola : dépression centrale située a deux diametres papillaires du bord temporal de

la papille, de 200 um a 300 um de diamétre ;

« la fovéa : zone elliptique de 2 mm de large pour 1 mm de haut, qui comprend la fovéola
au centre et le clivus qui borde la dépression fovéolaire. Elle apparait Iégérement jaunatre
du fait de la présence du pigment xanthophylle. Les capillaires rétiniens s’arrétent a 300
um du centre de la fovéola, limitant ainsi une aire avasculaire centrale de 500 pm a 600

pum de diametre ;

« la région maculaire : constituée par la fovéa et les régions para- et périfoveales qui

I’entourent.

Figure 6 : Rétine centrale - Image du fond d’ceil et aspect en tomographie en cohérence
optique (OCT)
1. Fovéola. 2. Fovéa. 3. Région maculaire.
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La rétine centrale se distingue de la rétine périphérique sur le plan histologique

(Figure 7) par un certain nombre d’¢léments :

« des photorécepteurs uniquement de type conique ;

* I’épaisseur diminuée des couches nucléaires ;

* ’orientation des fibres dans la couche pléxiforme externe :

Les axones des cones et des batonnets sont orientés radialement a partir de la fovéa et
constituent les fibres de Henlé ;

« la limite périphérique de la macula correspondant a la zone ou les cellules

ganglionnaires sont réparties sur une seule couche.

Ve

e .
8% ‘-J""‘f."bl"‘
nl T .l -

Figure 7 : Coupe histologique de la rétine centrale

a. Macula normale (Collection ]. Mawas, Fondation ophtalmologique A. de Rothschild, Paris).
b. Dépression fovéolaire, détail des couches internes (Cliché du laboratoire d’anatomie et de
cytologie pathologiques, CHR de Reims, Pr M. Pluot.).

3) Vascularisation artérielle de la rétine centrale :

a) systeme extra-rétinien :

La vascularisation artérielle de la rétine est assurée, pour les couches externes, par la
choriocapillaire qui forme une couche unique de capillaires d’un diamétre de 12um a
200um provenant des ramifications des arteres ciliaires courtes postérieures et des artéres

récurrentes du grand cercle artériel de I’iris en avant.

Ce sont les plus volumineux capillaires de I’organisme. Ils sont fenétrés et ne

présentent pas de péricytes. La choriocapillaire vascularise notamment les
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photorécepteurs. Ce réseau capillaire joue un réle fondamental dans la vascularisation

fovéolaire.

b) systeme intra-rétinien :

Les branches de I’artére centrale de la rétine prennent en charge 1’apport artériel aux
couches internes de la rétine. La couche nucléaire interne de la rétine et des cellules
ganglionnaires est irriguée par un réseau capillaire constitué de capillaires étanches
(jonctions serrées entre les cellules endothéliales réalisant la barriere hémato-rétinienne
interne). A ce réseau, peuvent s’ajouter des artéres surnuméraires comme les artéres cilio-

rétinniennes.

Une artére cilio-rétinienne émanant du cercle artériel de Zinn peut, chez 6 % a 20 %
des sujets, émerger du bord temporal de la papille et suppléer en partie les branches de
I’artere centrale de la rétine. Les capillaires issus des branches de ’artére centrale de la
rétine sont des capillaires non fenestrés de 3 um a 6 um de diametre. Leur paroi est

formée des cellules endothéliales jointives et comporte des péricytes[5].
4) Vascularisation veineuse :

Elle est assurée principalement par la veine centrale de la rétine qui se forme au
niveau de la papille optique par fusion (en général) de quatre branches : deux veines
temporales supérieures et inférieure et deux veines nasales supérieure et inférieure. Cette

veine se jette dans la veine ophtalmique supérieure qui gagne le sinus caverneux.
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MATERIEL ET METHODES
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A. Sélection des patients :

Notre travail consiste en une étude rétrospective sur 14 dossiers de neurorétinite
stellaire mené au service d'ophtalmologie A, a 1’hopital des spécialités de Rabat. Cette

étude a été réalisée sur une période de 6 ans entre le février 2015 et février 2021.

Les objectifs de notre étude sont :
- Décrire les aspects épidémiologiques ;
- Décrire les aspects cliniques et évolutifs ;
- Discuter les difficultés diagnostiques étiologiques ;
- Discuter les résultats thérapeutiques.

B. Critéres d’inclusion :

Nous rapportons les cas de 14 malades présentant une BAV unilatérale associé a un
cedéme papillaire et a une étoile maculaire faisant évoquer le diagnostic de NRS.

Nous avons interrogé tous les malades sur :
- L’age;
- L’origine géographique ;
- Lanotion de contact avec les chats, et les chiens ;
- Lanotion de griffure de chat ou de piqdre de tique ;
- Un éventuel contage tuberculeux ;
- Lasurvenue d’un syndrome grippal dans les jours qui ont précédés ou suivis la BAV ;
- Lanotion de rapports non protéges ;
- Le niveau socio-économique.

Tous les patients ont bénéficiés d’un examen clinique complet, d’examens

paracliniques ophtalmologiques : OCT et angiographie a la fluorescéine.
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Une IRM orbito-cérébrale a été pratiquée chez 4 malades.
La radiographie pulmonaire chez tous les malades.
La TDM thoracique chez 5 malades.
Ils ont tous eu un bilan biologique a savoir :
- Bilan inflammatoire ;
- Sérologies de la bartonnellose, toxoplasmose, borréliose, syphilis, VIH ;
- IDR a la tuberculine, quantiferon ;
- Enzyme de conversion de I’angiotensine, bilan phospho-calcique ;
- Serologie rickettsiose a été demandée chez 3 patients et ’'HVB et C chez 5 malades.

A TDissue de ce bilan, quand une cause infectieuse avait pu étre identifiée, un

traitement adapté était instauré (antibiotique puis corticothérapie).

Lorsque celui-ci était négatif, un traitement antibiotique a large spectre était

administré, associé a une corticothérapie.

Le suivi moyen était de 6 mois.
C. Critéres d’exclusion :

Ont éteé écarté de 1’étude les patients présentant la méme symptomatologie mais dans

un contexte clinique différent :

ATCD cardio-vasculaires : HTA, diabete, dyslipidémies.
Contexte d’"HTIC.
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RESULTATS
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A. Données épidémiologiques :

Entre février 2015 et février 2021 ont été diagnostiqués 14 cas de NRS. Il y avait 8
femmes (57%) et 6 hommes (43%). L’age médian au moment de la consultation était de

28,65 ans, les malades avaient entre 14 et 54 ans :

+ 29 % patients < 20 ans;
+ 57 %des patients : 20 - 50 ans;

+ 14 % des patients > 50 ans.

Répartition de la NRS selon le sexe

43%

M uF

Figure 8 : Répartition de la neurorétinite stellaire selon le sexe.
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Répartition de la NRS selon I'age

> 50 ans

14% <20 ans

29%

20-50ans
57%

W<20ans ®20-50ans > 50 ans

Figure 9 : Répartition de la neurorétinite stellaire selon I'dge.

B. Donnees cliniques :

Motif de consultations :

Les patients ont tous consultés aux urgences ophtalmologiques de 1’hopital des
specialités de Rabat entre février 2015 et février 2021 pour une BAV unilatérale, brutale

chez 57 %d’entre eux et rapidement progressive pour les 43 %d’autres.

La BAV était accompagnée chez 28,57% des malades par des douleurs
oculaires et21,42% d’entre eux avaient aussi une rougeur de 1’ceil atteint. 21,42% des
patients ont été en contact avec un chat dans les mois qui précédaient 1’affection et la

notion d’un contagetuberculeux a été retrouvée chez 14,28% autres malades.
Acuité visuelle initiale (AV) :

La meilleure AV était de 5/10 et la plus basse a été évaluée a mouvements des
doigts (MDD) selon cette repartition :

+ MDD chez 14,28%des patients

+ CLD a 1 m chez 14,28% despatients
+ CLD a 2 m chez 7,14%des patients
+ 1/10 chez 28,57% des patients
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+ 2/10 chez 14,28%des patients
+ 3/10 chez 14,28% des patients
+ 5/10 chez 7,14%des patients

Examen ophtalmologique :

Un déficit pupillaire afférent relatif (DPAR) modéré est trouvé chez 43% des
patients, I’inflammation du segment antérieur était présente dans 14,28%des cas avec un
phénomene de Tyndall c6té a une croix chez ’'un et deux croix chez le deuxi¢me patient.
Chez ce méme malade des précipités rétrodescemétiques (PRD) fins blanchatres étaient

retrouves. Dans 7,14% des cas I’examen montrait la présence de PRD mais sans Tyndall.

Une hyalite cotée a une croix était retrouvée dans 28,57% des cas. Un DSR chez
35,71% des patients,OM chez 42,85% despatients et association des deux chez 21,42%

des patients.

L’cedéme papillaire était présent chez tous les malades, de méme que I’étoile
maculaire a des stades différents (Figure 10). Ces lésions étaient associées dans 14,28%
des cas a des foyers chorio-rétiniens parapapillaire nasal inférieur (Figure 10) et 3 lésions

cicatricielles pigmentées inféro-maculaires (Figure 11).
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Figure 10 : Image du FO et cope OCT montrant un foyer juxta-papillaire (fleche rouge) et
I'étoile maculaire (fleche bleue). Cas N°5.

Figure 11 : Image du FO montrant OP, foyer juxta-papillaire temporal inférieur et lésions
maculaires cicatriciels inféro-maculaires. Cas N°6.

20



Signes cliniques chez nos patients
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Figure 12: Répartition des signes cliniques trouvés chez nos patients selon leur fréquence.
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C. Imagerie oculaire :

L’OCT maculaire a confirmé le DSR chez 21,42% des malades (Figure 13) et
I’cedéme maculaire chez 43% des patients. L’OM était associé dans 21,42% cas a un DSR
(Figure 14).Les foyers rétiniens apparaissent comme une lésion intra-rétinienne hyper-

réflective. L’OCT papillaire a été demandé chez le cas N°15 pour confirmer I’cedéme

papillaire (Figure 15).

Figure 13 : (Edeme papillaire avec décollement séreux rétinien de contiguité de 'ceil droit chez
le cas N°11.

Figure 14 : Coupe OCT passant par la macula mettant en évidence un OM et un DSR chez le cas
N°12.
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Figure 15 OCT papillaire montrant un cedéme papillaire au niveau de I'ceil droit chez le cas
N°14.

e

L’angiographie a la fluorescéine a permis de mettre en évidence une
hyperfluorescence papillaire au stade précoce de la séquence angiographique avec
diffusion au stade tardif (Figure 16).Elle a montré aussi une diffusion de la fluorescéine au
niveau du DSR interpapillo maculaire avec des points hyperfluorescente chez 21,42% des
cas (Figure 17). Les foyers rétiniens quant a eux apparaissaient hypofluorescents aux
temps précoces avec une prise de fluorescence aux temps tardifs. Dans 7,14%des cas la

NRS était compliquée d’une vascularite.

Figure 16 : Angiographie a la fluorescéine du cas N° 14 montrant une hyperfluorescence
papillaire au stade précoce avec diffusion au stade tardif.
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Figure 17 : Angiographie a la fluorescéinemontrant des Iésionspunctiformes
hyperfluorescentes au bord du DSR interpapillo-maculaire chez le cas N°16.

D. Examens biologiques :

Le bilan sanguin a révélé une sérologie a bartonellaenselae positive chez 28,57% des
patients. La recherche de la sérologie a toxoplasmagondii 1’était également chez
7,14%des patients. On a retrouvé une IDR a la tuberculine positive chez 14,28% des

malades.

Chez 14,28% des patients les résultats des sérologies avaient des valeurs seuils :
pour la toxoplasmose. Chez 14,28% des patients le taux Ig M pour la maladie de Lyme
était a la limite supérieure. L enquéte étiologique était négative dans 21,42 % des malades
ou les sérologies de Lyme, maladie desgriffes du chat, toxoplasmose, syphilis et

rickettsiose étaient négatives(Figure 18).
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Répartition des étiologies de la NRS

21%
29%

14% l
14% '

i Griffes de chats  ® Toxoplasmose Tuberculose & Lyme Idiopatique

Figure 18 : Répartition des étiologies de la NRS.

E. Traitement

Dans les cas de NRS a bartonellahenselae, on a prescrit de la doxycycline 200mg/j

pendant 4 semaines.

Les malades avec IDR a la tuberculine positive recurent, pendant deux mois, une
trithérapie en rifampicine 10mg/kg/jr ; isoniazide 3-5mg/kg/jr ; pyrazinamide 25mg/kg/jr.
Le traitement sera poursuivi pendant 4 mois et comprendra la rifampicine et 1’isoniazide

uniguement.

Le cas de toxoplasmose a bénéficié d’un traitement a base de pyriméthamine P et
d’azithromycine A pendant 6 semaines : 100mg de P et 500mg d’A le premier jour,

ensuite demi-dose avec supplémentation en folates.

Pour 2 malades, le bilan étiologique n’était pas concluant.Dans ’attente du controle
de la cinétique des sérologies, un traitement par azithromycine a été prescrit chez deux

patients ayant un taux Ig M a toxoplasmagondii limite.

Pour 2 patientes, la recherche de la borreliose de Lyme a révélé un taux d’lg M dans

la limite supérieure. Un traitement par ceftriaxone 2g/J pendant 1 mois a été prescrit pour
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un patient et doxycycline 200 mg pendant 15j pour I’autre, dans 1’attente du controle des

sérologies avec une éventuelle conversion.

Nous avons associé a tous les patients, qui ont été mis sous antibiotique, une
corticothérapie orale 48 h aprés I’administration de [’antibiothérapie, a la dose de

1mg/kg/jr pendant 1mois avec dégression progressive.
L’ abstention thérapeutique était le cas pour les 2 malades de NRS idiopathique et
injection sous ténonienne de kénacort pour 1’autre.
F. Evolution :
Le contrdle a 2 mois a été favorable pour 92,85 % des patients avec une AV située
entre 6/10 et 10/10.

L’AV la plus basse (2/10 a 2 mois) était observé chez un patient de 14 ans dont le

bilan étiologique était négatif. A 1’examen de son FO, on a noté I’apparition d’une

membrane fibrogliale pré-papillaire (Figure 19).

Figure 19 : Image du FO et OCT correspondante montrant une atrophie optique et
unemembranefibro-gliale pré-papillaire chez le cas N°7.

L’cedéme papillaire a régressé chez tous les malades sans séquelle sauf pour ce
dernier cas et un autre cas, ou 1I’cedéme, apres sa résorption,a laissé place a une atrophie

optique.
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Chez les autres patients, nous avons constaté la résorption du DSR (Figure 20,

Figure 21).Quand il était présent, 1’étoile maculaire paraissait plus contrastée et les

exsudats maculaires plus marqués (Figure 20, Figure 21).

Figure 20 : a) Rétinophotographie montrant la régréssion de I'OP et I'accentuation de I'étoile
maculaire. b) OCT maculaire montrant la réapplication DSR maculaire chez le cas N°10.

Figure 21 : Evolution a un mois de I'OP (fleche noire) et de I'étoile maculaire (fleche blanche)
au FO et I'évolution du DSR maculaire a 'OCT maculaire chez le cas N°11.
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N°l

N°2

N°3

N°4

N°5

N°6

N°7

N°8

N°9

16

31

54

32 ans

28 ans

20 ans

14 ans

29 ans

38 ans

Sexe

AV

2/10

3/10

1/10

1/10

2/10

CLD
2m

CLD
alm

CLD
alm

1/10

SA

calme

calme

calme

calme

calme

Tyndl
1+

calme

PRD
Tyndl
e

PRD

Hyalite

Non

Non

Non

Non

Non

Oui

Oui

Oui

Oui

28

SP /Oct /ang | Etiol

-OP
-Hg
-DSR M

- OP
-OM

-OP
-OM

-OP
-OM
-Hg
-F

-OP
-OM
Foyer rétinie

-OP
-OM
-DSR M
-F

Foyer CR

-OP
-OM
-F
DSR

-OM
-F
-OP
DSR

OP
oM
F

BH

BH

BH

B

TB

Txo

SL
lyme

SL
Toxo

SL
Toxo

AV f

8/10

7/10

7/10

8/10

9/10

6/10

2/10

7/10

7/10

Traitement

doxycycline
200mg/j
pendant4
semaines

doxycycline
200mg/j
pendant4
semaines
doxycycline
200mg/j
pendant4
semaines

2 mois de
rif/iso/pyr suivi
4 mois de ri/
1S0

2 mois de
rif/iso/pyr suivi
4 mois de ri/
1S0
pyriméthamine
et
azithromycine
pendant 6
semaines

ceftriaxone
29/J pendant 1
mois

azithromycine

azithromycine



N°10

N°l11

N°12

N°13

N°14

Age

21 ans

18 ans

12 ans

32 ans

56 ans

Sexe

AV

5/10

1/10

3/10

MDD

MDD

SA

Calme

Calme

calme

calme

calme

Hyalite

non

non

non

non

non

SP/ Oct / ang

OP
DSR
EM

Oop
DSR

OP
DSR
IPM, EMI

OP
OM
EM

OP
DSR
EMI

Etiol

idiopa
thique

BH

Idiopa
thique

Idiopa
thique

lyme

AV f

7/10

8/10

10/10

10/10

8/10

Table 1 : Tableau récapitulatif clinique, paraclinique, étiologique et thérapeutique.

BH : bartonellahanselae, DSR : décollement séreux rétinien, OM : cedéme maculaire, OP :

Traitement

Abstention
thérapeutique

Doxycycline
Corticoide

Abstention
thérapeutique

Injection sous
ténonienne de
kénacot

Doxycycline
Corticoide

cedeme ppillaire, SA : segment antérieur, SP : segment postérieur, TB : tuberculose, Toxo :

toxoplasmose ; Hg : hémorragie ; Ang : angiographie a la fluorescéine ; chd : choroidite ; pp :
papille ; Vite : vascularite ; Txo : toxoplasmose ; Idi : idiopathique ; SL : sérologie limite ; AV i
initiale ; AVf: finale ; étio : étiologies
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DISCUSSION
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A. Epidémiologie :
1) Age et sexe :

Les neuroreétinites stellaires de tous types touchent généralement les jeunes adultes
entre 8 et 40 ans avec une médiane de 24 ans. Ce qui concorde avec notre étude avec
moyenne d’age de 28 ans. La NRSdue a la MGC affecte plus les femmes que les hommes
avec un rapport de 1,8 pour 1, et I’idiopathique ne semblent pas avoir de prédilection
sexuelle[7]. Dans 1’étude de Zone Abid et al la prédominance féminine a été

rapportée [8].Ce qui est similaire a notre étude avec 8 femmes sur 6 hommes.
2) Preévalence :

L'incidence et la prévalence de la NRS n'ont pas été déterminées. Pourtant, on pense
qu'elle est sous-diagnostiquée en raison de la dissociation temporelle de I'cedéme
papillaire et de la formation d'étoiles maculaires, qui survient aprés 1 a 2 semaines.ll y a
une certaine suggestion que, géographiguement, la neurorétinite peut étre plus fréquente
dans le Midwest des Etats-Unis, mais ceci n'est pas confirmé[9]. D’autres suggérent que
la prévalence de la NRS déepend de son étiologie.ll est a noter une fréquence plus élevée
pour I’atteinte associée a la maladie des griffes du chat : 6,6 cas pour 100 000 habitants en
France. Pour ce qui est de la tuberculose oculaire, elle se présente sous forme de NRS
dans 14,5%. La toxoplasmose peut également étre responsable de NRS dans 6 % des cas
ayant une atteinte oculaire. Aux Etats-Unis, une étude rétrospective évalue la prévalence
de la NRS sur MGC entre 1 et 2%. Une autre étude rapporte un taux plus élevé de 26%.
Cette atteinte affecte 5/100 000 habitants/an aux Etats-Unis[10].

B. Etiopathogénie :
Le processus primaire dans la NRS implique une inflammation des vaisseaux a
I’origine d’une hyperperméabilit¢ des capillaires profonds de la papille provoquant

I'exsudation de fluide dans la rétine péripapillaire.
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Une étude faite par Kitamei et al [11], se basant sur ’angiographie a la fluorescéine
et l'angiographie au vert d'indocyanine couplée a la tomographie par cohérence optique
(OCT) chez un patient ayant NRS idiopathique, a démontré une fuite massive de colorant
a partir seulement d'une artériole de la surface du disque. Ce fluide riche en lipides va
diffuser par contiguité vers la région maculaire et couler directement dans I'espace situé
entre les couches nucléaire et pléxiforme externes.ll passe a travers la membrane limitante
externe pour aller s'accumuler sous la rétine neurosensorielle. Une fois le sérum résorbg,
les lipides se précipitent et forment des exsudats circinés dans la région maculaire. La
configuration radiaire de la couche pléxiforme externe est a 1’origine de cette répartition

en étoile des exsudats riches en lipides [12].

Ceci a clairement été démontré par des études faites post-mortem sur des coupes
histologiques comprenant le nerf optique et la région maculaire, aprés utilisation de
colorations argentiques combinées a une huile colorant spécifiguement le matériel
lipidique appelée OilRed O. En effet, I’étude anatomopathologique a révélé la disposition
radiaire des fibres nerveuses, avec la présence en leur sein de grandes cellules dont le
protoplasme est rempli d’un matériel se colorant en rouge vif, ce qui prouve la présence
de lipides. Cette physiopathologie explique aussi le tableau incomplet de certains patients.
En effet, a un stade précoce, un cedéme papillaire seul, uni ou bilatéral, peut étre constaté.
Il se résorbe généeralement spontanément en huit semaines. En revanche, a un stade plus
avancé, une étoile maculaire sans cedéme papillaire peut étre observée, faisant suite a la
résorption rapide du liquide sous-rétinien et a la disparition de I’inflammation du nerf
optique. Le tableau se résout spontanément en quelques mois, a 1’origine d’une
neuropathie, visible a I’examen clinique sous la forme d’une paleur papillaire et a
I’examen paraclinique par une modification des contrastes, une altération de la vision des

couleurs et des potentiels évoqués visuels [13].

La présence de prodromes a type d’état grippal dans de nombreux cas a été retenue

comme preuve d'une étiologie virale, soit par l'invasion directe du nerf par le virus soit
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par une réponse auto-immune induite par le virus [14]. Ceci pour la forme idiopathique ou
NRS de Leber.

Ce mécanisme a ¢té ¢galement soutenu par les résultats d’une autopsie faite sur un
cas de NRS associée a une encéphalite a herpes simplex. L’étude histologique a révélé la
présence de particules d’inclusions virales intranucléaires dans le nerf optique et la
rétine [15]. D’autre part, la NRS peut étre due a un processus infectieux induit par un
agent ayant un tropisme avéré pour les vaisseaux, la maladie des griffes du chat en est un
exemple (MGC).

C. Etude clinique :

La neurorétinite stellaire peut étre précédée par un syndrome grippal.Les patients
peuvent présenter une fievre, une lymphadénopathie, des éruptions cutanées, des
arthralgies et des maux de téte[1][11]. Elle provoque une perte de vision soudaine et
indolore. Elle est genéralement unilatérale, mais une atteinte bilatérale simultanée ou
séquentielle a été rapportéecomme le cas pour 1’un de notre patient [17].L’absence de
douleurs oculaires est classique, mais leur présence est possible surtout dans les formes
d’origine infectieuse. Il s’agit le plus souvent de briilures oculaires a ne pas confondre
avec des douleurs a la mobilisation des globes oculaires.Ceci risque de diriger, a tort, le
diagnostic vers une neuropathie optique rétro-bulbaire. Dans notre étude aucun malade

n’a rapporté la notion de douleur oculaire.

L'examenophtamologique révele une diminution de l'acuité visuelle, des défauts du
champ visuel, le plus souvent un scotome ccecocentral/central et souvent un défaut
pupillaire afférent relatif homolatéral[17].Celui-ci étant plus marqué dans les formes

récidivantes.

L'aspect caractéristique de la neurorétinite au fond d'ceeil est un cedéme de la papille
optique et/ou des exsudats durs sur la macula dans une disposition en étoile compléte ou
partielle. Lorsque cette derniere est présente,I’cedémeapparait en nasal de la

macula[24].Dans la phase précoce de la maladie, avant I'apparition de I'étoile maculaire, il
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peut y avoir un léger décollement séreux de la macula associé a un cedéme de la papille
optique. L’étoile maculaire peut prendre 1 a 2 semainespour se manifester, apres
I'apparition des symptomes visuels, et disparait par la suite en plusieurs semaines.Chez
certains patients on peut observer un tableau incomplet ; en effet a un stade précoce, un
cedéme papillaire seul peut étre constaté, la macula paraissant saine (Figure 22 a). Ce n’est
qu’a ’OCT SD qu’on peut identifier un DSR débutant. Dans d’autres cas si le malade
consulte a un stade tardif, seule I’étoile maculaire est présente a [’examen
biomicroscopique (Figure 22 b et c).Dans un épisode récurrent, une étoile maculaire peut
ou non étre évidente et méme si elle est présente, elle peut ne pas présenter un motif en
étoile classique. Des exsudats durs dans un motif quelque peu radial par rapport a la fovéa
peuvent étre la seule constatation évidente. Une paleur papillaire chronique peut étre

présente.

De plus, les patients peuvent développer des lésions rétiniennes blanchatres
profondes et multifocales et une inflammation du vitré des semaines aprés la présentation
initiale[18]. Ses signes sont retrouvés chez un de nos patients.En revanche, la réaction de
chambre antérieure est tres rare. Si elle est présente elle se manifeste sous forme d’un

Tyndall ou de fins PRC ce qui était le cas pour 3 de nos patients[1][11].

La présence de foyers associés a la NRS dans la MGC a été observée pour la
premiére fois chez un sujet immunodéprimé et atteint de Bartonellose[36][62]. Un foyer
unique juxta-papillaire a été décrit dans les NRS sur un toxoplasme oculaire.ll en a été de

méme chez un de nos malades.

Une bonne anamnese est indispensable et il faut se renseigner sur tout prodrome
grippal antérieur, mais aussi sur les facteurs de risque de la maladie de Lyme (morsure de
tique et érytheme migrant), notion de contact avec les chats, les infections sexuellement
transmissibles, ainsi que les facteurs de risque de la tuberculose. Comme pour tout cas

neuro-ophtalmique, un examen systémique détaillé doit également étre effectué.
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Figure 22 : Image de fond d’ceil montrant a) un cedeme papillaire seul avec une macula
paraissant saine b) cedeme de la papille optique avec exsudats maculaire dans une disposition
en étoile partielle et c) compleéte. (Patient N°13)

D. Investigationsparacliniques :
1) Tomographie en cohérence optique (OCT) :

La tomographie par cohérence optique (OCT) est un outil exceptionnellement utile
pour explorer le disque optique et la macula afin d'identifier le liquide sous-rétinien et
l'eedéme intra-rétinien qui pourraient autrement passé inapercus lors de I'examen clinique
dans les premieres phases du processus. Des signes d'aplatissement du contour fovéal, de
liquide dans la couche plexiforme externe et/ou de liquide sous-rétinien ainsi que des
exsudats intrarétiniens précoces peuvent suggérer le diagnostic de neurorétinite avant
I'apparition d'une étoile maculaire (Figure 23) [19][20][25]. Tres tét, des collections de
cellules dans le vitré antérieur a la papille optique peuvent étre vues en OCT avant

gu'elles ne soient visibles dans le vitré antérieur en biomicroscopie a la lampe a fente [22].
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Figure 23: OCT Maculaire montrant un épaississement dans les différentes couches de la
rétine.

Les tétes de fleches montrent l'emplacement de la couche de Henle, ou les exsudats sont
déposés. Ces exsudats sont a l'origine cliniquement de I'étoile maculaire. La fleche montre le
liquide sous-rétinien provoquant un décollement de rétine neurosensorielle local.[32]

Les exsudats de la rétine dans la couche plexiforme extérieure correspondant a
I'étoile maculaire, peuvent également étre observés avant de devenir directement visibles
au fond d’ceil[21]. Les exsudats formant 1’¢toile maculaire apparaissent sous forme de

points hyper-réflectifs au niveau de la couche des fibres de Henlé (Figure 24).

Figure 24 : coupe OCT passant par la macula montrant un DSR maculaire, avec des points

Un article récent de Zatreanu et al. [22] décrit des découvertes trés précoces de
neurorétinite en utilisant le domaine spectral (SD-OCT). L'imagerie SD-OCT a été
réalisée le premier jour de présentation pour les patients présentant une neurorétinite
présumée. Ces infiltrats épipapillaires apparaissent tot au cours de la neurorétinite avant
I'apparition de I'étoile maculaire, et ne sont pas observés dans d'autres entités associées a
I'eedéme papillaire comme l'cedéme papillaire vu dans la neuropathie optique ischémique
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antérieure. De plus, cette étude a démontré un modele caractéristique de plis rétiniens
causé par les effets mécaniques de l'cedéme rétinien causé spécifiquement par la
neurorétinite, avec des plis rétiniens internes constitués d'anneaux concentriques
s'étendant vers l'extérieur qui peuvent s'‘étendre dans la macula. Ces plis présentent un
aspect différent des plis observés dans d'autres causes d'cedéme papillaire. La suspicion de
neurorétinite peut ainsi étre levée tot dans I'évolution de la maladie en recherchant I'un

des signes OCT susmentionnés[22].

La neurorétinite a Bartonella étant une forme d'endothélite, I'angiographie OCT
présente une opportunité intéressante pour diagnostiquer et suivre comment la
vascularisation rétinienne est affectée par cette entité pathologique.Elle peut étre utile
pour détecter les télangiectasies de la papille optique (Figure 25)[23]. Cependant, la
mesure dans laquelle I'angiographie OCT peut aider au diagnostic de la neurorétinite reste
incertaine a I'heure actuelle, et davantage de données sont nécessaires pour établir quels
types spécifiques d'anomalies vasculaires pourraient suggérer une neurorétinite en
I'absence de signes cliniques typiques.Elle révéle [1’éventuelle existence d’un
épaississement de la rétine, la présence de liquide sous-rétinien, et d’exsudats dans la

couche pléxiforme externe.

Figure 25 : Angiographie OCT montrant les vaisseaux télangiectasiquespéripapillaires chez un
patient atteint de neurorétinite associée a la maladie des griffes du chat [24].
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Dans certains cas de MGC, on a pu mettre en évidence un DSR peri-papillaire
associé a un cedéme de la papille sans qu’une étoile maculaire ne se développe[50][51].
De méme, I’OCT-SD a confirmé la présence d’cedéme maculaire cystoide associé a un
DSR dans la NRS de Leber(Figure 26).Ce qui était le casde notre patient.Dans les cas de
MGC avec foyers rétiniens, ceux-ci apparaissent comme une Iésion intra-rétinienne hyper

réflective.

L’OCT est cruciale dans les cas équivoques car elle différenciera les étiologies
inflammatoires/infectieuses de 1’cedéme papillairedes étiologies non inflammatoires telles
que l'cedéme papillaire vu dans la neuropathie optique ischémique. De plus, I’importance
de liquide sous-rétinien et intrarétinien, ainsi que le degré de gonflement de la papille
optique, peuvent étre quantifiés et surveillés avec des OCT. Cela peut permettre au
médecin d'identifier la probabilité ou non de récupération visuelle au cours des premiéres
semaines. Lorsque le liquide sous-rétinien est important ou persistant, cela peut indiquer

une probabilité plus faible de récupération visuelle.

Figure 26 : OCT maculaire montrant la lame de DSR et I'cedeme maculaire en logettes.

2) Angiographie rétinienne

L’angiographie a la fluorescéine n’est généralement pas nécessaire pour le
diagnostic, mais ellepeut fournir des informations supplémentaires. En effet, elle montre
généralement une hyperfluorescence précoce du disque optique puis une diffusion péri-
papillaire du colorant aux tempstardifs (Figure 27). Cette coloration peut étre segmentaire

et étre parfois présente dans 1’ceiladelphe, méme si la BAV est unilatérale[7]. Des clichés
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en auto-fluorescence peuvent eégalementétre utiles pour démontrer la présence des lésions
hyperautofluorescentes correspondants aux d’exsudats maculaires[29]. En cas de NRS de
Leber, deshyper-fluorescences papillaire et maculaire avec une diffusion maculaire sont
observées. Quant auxfoyers reétiniens, ils apparaissent hypo-fluorescents aux temps
précoces avec une imprégnation auxtemps tardifs.Chez les patients souffrants de NRS, le
point le plus important a noter est I’absence de fuiteprovenant de la vascularisation
maculaire, ce qui la différencie de 1’cedeme papillaire de stasesecondaire a une
hypertension intra-cranienne[27].L’angiographie peut mettre en évidence une atteinte
contro-latérale asymptomatiqueou des complications a type de vascularite occlusive ou de
choroidite diffuse. (Figure 28)

L'angiographie a la fluorescéine montre une télangiectasie papillaire et péripapillaire
précoce avec une fuite tardive de la fluorescéine au niveau de la papille optique[26].
L'angiographie au vert d'indocyanine peut également montrer une papille

optiquehyperfluorescente sans atteinte choroidienne associée[28].

Figure 27 : Aspect en angiographie a la fluorescéine d’cedeme papillaire.

En effet, il a été montré que dans la NRS idiopathique, 1I’cedéme papillaire faisait
suite a une diffusion a partir d’un seul vaisseau, contrairement a ce qui a toujours ¢été
décrit dans la littérature(Figure 29). Cette fuite focale de colorant est mieux visualisée a
I’angiographie au vert d’indocyanine. Cela pourrait signifier qu’il existe une

physiopathologie différente en fonction des étiologies. Le développement des nouvelles
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techniques d’imagerie, en particulier la corrélation des informations entre les différents

modes d’acquisition, nous permettent d’approfondir notre compréhension de cette

affection.

Figure 28 : Angiographie a la fluorescéine montrant une choroidite diffuse du péle postérieur.

0022 /) 0126—7/ /| 09°09”

Figure 29 : Photos du péle postérieur d’angiographie a la fluorescéine a différents temps.
Elles montrent une fuite progressive de colorant a partir d’'un seul vaisseau d'une papille
oedémateuse dans le cadre d’'une NRS. [32]

3) Champ visuel :

Le champ visuel montre souvent un scotome ccecocentral, central ou paracentral, ou
une tache aveugle élargie [30]. Ces altérations sont le plus souvent dues aux altérations
structurales de la macula. D'autres altérations fonctionnelles incluent des anomalies de la
vision des couleurs, une réduction du potentiel évoqué visuel (PEV) et un trouble des

contrastes, également rapportées dans la MGC[31].
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4) IRM orbito-cérebrale :

L’IRM cérébrale avec coupes fines passant par le nerf optique, apres suppression de
graisse et injection de produit de contraste, est une méthode de choix pour explorer les

neuropathies optiques.

Mais en genéral, les études de neuro-imagerie dans la neurorétinite sont normales et
ne sont pas généralementnécessaires pour le diagnostic. Il existe peu de rapports d'études
de neuro-imagerie anormales chez des patients atteints de neurorétinite dans lesquelles

I'IRM a démontré des anomalies du nerf optique.

L'IRM peut montrer un nerf optique normal, un rehaussement du segment
intraoculaire du nerf optique, un rehaussement de la gaine du nerf optique (suggérant une
périnévrite optique concomitante) ou un rehaussement simultané du nerf optique et sa
gaine[32](Figure 30). L'IRM montre également un rehaussement de la papille optique
s'étendant sur un segment court du nerf optique en particulier dans les cas deneurorétinite

a bartonellahenselae[33].

Cette forme d'imagerie doit &tre demandé dans tous les cas ou le diagnostic n'est pas

certain et essentiellement pour écarter d'autres affections inflammatoires ou compressives

du nerf optique qui peuvent étre traitables [7].

Figure 30 : Aspect IRM apres suppression de graisse et injection de produit de contraste.
A- coupe axiale mettant en évidence le rehaussement de la papille et du nerf optique
B- coupe coronale mettant en évidence le rehaussement des gaines du nerf optique
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5) Examens biologiques :

La présentation clinique de la NRS doit faire pratiquer des prélevements sanguins

afin de rechercher une étiologie septique a la NRS : bactérienne, parasitaire ou virale.

En fonction des cas, on sera amené a rechercher : une maladie des griffes du chat,
une toxoplasmose, une syphilis, une borréliose, une leptospirose, une salmonellose
typhique, une histoplasmose, une toxocarose canis voire des infections virales comme :
VIH, VZV, HSV, oreillons, ou une rougeole [7]. Il conviendra aussi de demander une

IDR a la tuberculine et un test du QuantiFeron en fonction du contexte [34].

Il faudra éliminer une sarcoidose: on dosera I’enzyme de conversion de
I’angiotensine, la calcémie et la phosphorémie. Un ionogramme complet devra étre réalisé

pour éliminer un diabéte ainsi que les facteurs de risque cardio-vasculaires.

La ponction lombaire avec mesure de pression, étude biochimique bactériologique et

virologique du LCR sera demandée devant des signes d’appels [35].

En fonction du contexte on orientera la recherche étiologique et les bilans sanguins a

demander. Le tableau IV résume les examens a demander devant une NRS.
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Ocular

Color vision, contrast sensitivity, central fields, fluorescein
angiography, VEP

Systemic

Blood culture-cat scratch disease

VDRL and FTA-ABS-Syphilis

Viral serology

Mantoux, chest X ray

ESR

Lumbar Puncture—opening pressure, cells, proteins, glucose,
CSF culture for bacteria especially leptospirosis and fungi
Immunofluorescent antibody test-cat scratch disease
ELISA-toxoplasmosis, toxocariasis

Polymerase chain reaction—cat scratch disease
Neuroimaging

Table 2 : Examens a demander devant une NRS. [3].

E. Etiologies et classification de la NRS :

D’une maniére genérale, la NRS est souvent classée en fonction de I'étiologie sous-
jacente et peut étre divisée en causes infectieuses et non infectieuses. Les cas non
infectieux peuvent étre dus a des troubles inflammatoires systémiques sous-jacents tels
que la sarcoidose; cependant, ils sont souvent déterminés comme idiopathiques. Ces cas
idiopathiques peuvent étre subdivisés en épisodes isolés et en épisodes récurrents. Bien
qu'il existe une certaine variation dans I'épidémiologie des causes infectieuses en fonction
de I'emplacement géographique de la population de patients, la maladie des griffes du chat
causée par Bartonellahenselae s'est toujours avéree la plus courante [36][37]. D'autres
causes infectieuses couvrent un large éventail d'organismes, notamment des virus, des
champignons et des parasites. Les indices menant au type de neurorétinitepeuvent souvent
étre obtenus a partir des symptomes systémiques concomitants du patient.Une liste de

certaines causes de neurorétinite peut étre trouvée dans la Table 1.
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1) NRS infectieuses :

e Maladie des griffes des chats :

La maladie des griffes du chat (MGC) est la forme la plus courante de neurorétinite
infectieuse causée par une infection par B. henselae.Elle a été rapportée pour la premiere
fois par Parinaud en 1889 chez 3 patients[38].

LaBartonellahenselae, une bactérie a Gram négatif, fréquemment acquise par une
griffure ou une morsure d'un chat infecté. Tres rarement, B. henselae peut étre transmise
par une pigdre de fourmi male[39] ou une piqdre de puce[40]. On a signalé que trois
autres especes de Bartonella provoquent une neurorétinite chez I'homme : B.
quintana, [41]B. elizabethae[42], et B. grahamii[43].

La pathogenése de la neurorétinite dans la MGC est supposée étre due a une
invasion bacterienne directe de la vascularisation du disque optique ou a une réaction
croisée des anticorps de Bartonella contre les protéines présentes dans le nerf optique[3].
La CSDpeut affecter tous les ages, mais elle est plus fréeqguemment diagnostiquée chez les

enfants et les jeunes adultes.

L'atteinte oculaire survient chez 5 a 10 % des personnes atteintes deCSD. L'ceil peut
étre le principal site d'inoculation menantau syndrome oculoglandulaire de Parinaud,
caractérisé par une infection de la conjonctive et des paupiéres, associée a une
lymphadénopathie régionale. Différentes manifestations oculaires peuvent survenir apres
la maladie systémique a 2 a 3 semaines d’écart. Ces manifestations comprennent la
neurorétinite, la  neuropathie optique et dautres formes d'inflammation
intraoculaire[44][45].

Le fond d'ceil typique de la MGC inclut un cedéme unilatéral de la papille optique et
une exsudation lipidique dans la macula disposée en étoile compléte ou incompléte
associée a une vitrite 1égére. La présence de lésions rétiniennes blanchatres, de taille
variable, compatibles avec une rétinite ou une rétinochoroidite représentent une

manifestation oculaire courante de la MGC. Ces lésions ont genéralement une localisation
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juxtavasculaire et peuvent étre associées ou non a une neurorétinite[46][47][48]. Les
lésions se cicatrisent lentement, laissant en place une atrophie choriorétinienne. Une
télangiectasie ou une prolifération de type angiomateux des capillaires rétiniens peuvent
étre associées et sont mieux mises en évidence par l'angiographie a la
fluorescéine[49][50]. Des occlusions vasculaires rétiniennes, principalement des
occlusions artériolaires, peuvent se développer dans la bartonelloseoculaire[51].
L’occlusion veineuse[30][31][52]peut étre une complication de la rétinite liée a la MGC.
Un cas d'occlusion de l'artére rétinienne centrale et de la veine centrale a également été
décrit[53].D'autres signes oculaires rares peuvent étre associés a la MGC a savoir : une
masse rétinienne inflammatoire, une masse sous-rétinienne associée a un réseau
vasculaire anormal chez les patients infectés par le virus de Il'immunodéficience
humaine,[53] une uvéite intermédiaire, une vascularite rétinienne[54], une panuvéite avec
des manifestations mimant Maladie de Vogt-Koyanagi-Harada,un décollement maculaire
exsudatif sans rétinite ou neurorétinite associée, un trou maculaire, une hémorragie

vitréenne et une endophtalmie[55].

Le diagnostic de la NRS liée a la MGC est base sur des resultats cliniques incluant
un jeune age, des antécédents de contact avec un chat, une neurorétinite typique, des
symptémes systémiques et une sérologie positive. L’hémoculture de B.H est difficile et
rarement couronnée de succes. Les tests sérologiques sont plus fiables, basés sur le
dosage des immunoglobulines G (IgG) et des immunoglobulines M (IgM). Le test
d'immunofluorescence indirecte (IFI) est la méthode la plus fiable avec une spécificité
élevée de 95 %. Cependant, des réactivités croisees ont été rapportées chez des patients
infectés par Coxiellaburnetii, Chlamydophila, Brucella et nonhenselaeBartonella[56], ce
qui rend la sensibilité moins forte et variable, en particulier pour la détection des IgM. Le
dosage des IgM par Enzyme-LinkedImmunosorbentAssay (ELISA) s'est avéré avoir une
sensibilité variable, ce qui rend son utilité clinique incertaine[57]. L'utilité de I'analyse
IgM-Western blot pour le diagnostic de la MGC n'est pas encore prouvée. La positivité

des IgM indique une maladie aigué. Les titres d'lgG dépassant 1:256 confirment la MGC.
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Des titres entre 1:256 et 1:64 suggerent une possible MGC, et la sérologie doit étre

effectuée a nouveau 10 a 14 jours plus tard.

e Toxoplasmose :

Toxoplasmagondii est un parasite intracellulaire obligatoire. Les tachyzoites se
reproduisent dans les cellules des mammiféres et se propagent de maniére contigué lors
de la rupture cellulaire. L'infection acquise se produit généralement par ingestion
d'oocystes sporulés provenant de sols contaminés ou de bradyzoites provenant de viande
insuffisamment cuite. Un chat infecté peut excréter pres de 100 millions de parasites par

jour dans ses selles.

La forme la plus courante de toxoplasmose oculaire est I'uvéite postérieure avec des
infiltrats choriorétiniens jaunes-blancs adjacents aux cicatrices choriorétiniennes
pigmentées. La toxoplasmose est la cause la plus fréquente de rétinite nécrosante chez des
individus immunocompétents. D'autres manifestations plus atypiques de la maladie
comprennent la névrite rétrobulbaire, la pars planite, la sclérite, le décollement de la rétine
rhegmatogene ou exsudatif, le décollement maculaire séreux, I'occlusion artérielle ou

veineuse, la néovascularisation sous-rétinienne et la papillite.

Fish et ses collaborateurs[50] ont récemment décrit une série de 5 patients atteints de
neurorétinite unilatérale, qu'ils ont attribuée a la toxoplasmose. Les 5 patients présentaient
une inflammation du vitré, un cedéme discal et une étoile maculaire en plus d'un test
sérologique positif pour la toxoplasmose. Quatre de ces patients avaient un défaut
pupillaire afférent, une réaction de la chambre antérieure a été observée chez 3 et 2
avaient des signes de cicatrices choriorétiniennes antérieures. Malgré I'association d'un
traitement antibiotique et corticoide, 2 patients ont présenté une récidive de la
neurorétinite, méme apres disparition compléte des signes et symptomes. Deux autres
patients présentaient des anomalies persistantes du champ visuel aprés un suivi a long
terme, I'un avec une altitudinale inférieure et l'autre avec une anomalie du champ

quadrantique[58]. En plus des signes typiques de neurorétinite, certains patients
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présentent également des signes de Iésions rétiniennes élevées dans la couche rétinienne

des fibres nerveuses adjacente au disque[59].
e Lyme:

La maladie de Lyme est une maladie infectieuse multisystémique causée par des
spirochétes transmis par les tiques du complexe Borreliaburgdorferi sensu lato. Le
diagnostic biologique de cette infection et l'interprétation des résultats sont assez
difficiles. Les tests sérologiques, tels que le dosage immunoenzymatique (ELISA) et le
Western blot peuvent étre utiles si la possibilité d'une infection se manifeste. Les
neuropathies sont fréquentes, mais une neurorétinite a été rapportée dans quelques cas
isolés. La relation entre la neurorétinite et la maladie de Lyme n'a pas été établie et le

résultat d'études récentes reste controversé [60][61].

Tres peu de cas de névrite optique rétrobulbaire, de papillite, de neurorétinite et de
neuropathie optique ischémique ont montré une forte association avec la neuroborréliose
de Lyme [61].

Le rapport de Lesser et ses colléegues [62]incluait le premier cas de publication de
neurorétinite dans la maladie de Lyme.Dans une évaluation de 160 patients consécutifs
atteints d'uvéite, 7 auraient une uvéite de Lyme. Tous les 160 avaient une inflammation
du segment postérieur, dont 7 avec vitrite, 4 avec vascularite rétinienne, 3 avec
neurorétinite, 3 avec choriorétinite et 2 avec neuropathie optique. Les symptémes

inflammatoires étaient bilatéraux chez 6 de ces 7 patients.

Karma et ses collaborateurs[63] ont rapporté les cas de 10 patients atteints de la
maladie de Lyme oculaire, qui ont tous d'abord cherché un traitement sur la base de
symptdmes ophtalmiques. Bien que 6 patients aient eu une inflammation du segment
postérieur, seuls 4 d'entre eux présentaient des caractéristiques de neurorétinite. Le suivi a
long terme d'un de ces patients présentant des signes de neurorétinite de Lyme diffuse
chronique a montré des lésions rétiniennes hyperfluorescentes s'agrandissant lentement

malgré un traitement de longue durée. De méme que la pathologie a la MGC et au
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typhus, la maladie de Lyme a montré une périvascularite avec des composantes

oblitérantes et prolifératives.
e Syphilis :

Bien que la principale modalité des lésions rétiniennes dans la syphilis soit la
choriorétinite, une neurorétinite a été rapportée, en particulier dans le cadre de la maladie
a VIH[64]. La syphilis congeénitale est genéralement associée & un aspect poivre et sel
dans la rétine périphérique, avec des cas fulminants ressemblant a une rétinite
pigmentaire. 5% des patients atteints de syphilis secondaire présentent une panuvéite et

des lésions choriorétiniennes. La maladie est bilatérale dans 50 % des cas.

McLeish et ses colléegues[65] ont décrit neuf patients présentant des sérologies
positives pour le VIH et la syphilis et une atteinte oculaire. Fait intéressant, ce sont les
symptémes oculaires qui ont conduit au diagnostic de VIH chez la moitié de ces patients.
Quinze yeux présentaient des signes de syphilis oculaire, avec des acuités visuelles dans
les yeux affectés allant de 6/10 a aucune perception lumineuse. Certains des résultats
oculaires rapportés par ces auteurs comprenaient l'iridocyclite, la vitrite, la papillite, la
périnévrite optique et la névrite optique rétrobulbaire. Une neurorétinite a été observée
dans 5 de ces 15 yeux. Le diagnostic de la syphilis oculaire est essentiel dans la prise en
charge des patients immunodéprimés, car des études ont montré qu'une majorité de ces
personnes présenteront des signes d'infection du SNC.Halperin[66] a noté que l'infection
par le VIH peut modifier les preuves sérologiques de l'infection par la syphilis et il a
attribué un cas de neurorétinite a la syphilis séronégative chez un patient de 31
ansséropositif au VIH qui a présenté une baisse d’acuité visuelle indolore. Ce patient avait
une hyalite bilatérale et un cedéme papillaire avec une étoile maculaire. Bien que le
patient ait présenté une acuité visuelle a compte les doigts au niveau de I'ceil droit et de
1/10 au niveau de 1'eeil gauche, aprés traitement, sa vision s'est améliorée a 6/10 dans les
deux yeux. Malgré de multiples tests serologiques, ce patient n‘avait aucun titre détectable
pour la syphilis. Cela n'est pas surprenant, étant donné que jusqu'a 38 % des patients VIH

symptomatiques peuvent se séroconvertir en sérologies négatives pour la syphilis[66].
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2) NRS idiopathique de Leber :

Les caractéristiques cliniques de la NR idiopathique ont été décrites dans plusieurs
séries de cas et rapports de cas uniques[37][67][68][69]. La NRS affecte généralement les
jeunes adultes (age moyen, 28 ans), mais la tranche d'age est large (8-55 ans). Dans les
cas publiés, plus de la moitié ont déja souffert d'une maladie pseudo-grippale, affectant
généralement les voies respiratoires superieures. La perte visuelle est généralement
indolore, bien que les patients ressentent occasionnellement un léger inconfort
rétrobulbaire. La plupart des cas sont unilatéraux, mais des cas bilatéraux ont été décrits.
Certains d'entre eux sont caractérisés par une perte visuelle bilatérale, tandis que dans
d'autres, un cedéme papillaire asymptomatique est observé dans 1'ceil adelphe. L'acuité
visuelle est généralement comprise entre 1/10 et 4/10 mais peut aller deperception
lumineusea 10/10. Le schéma le plus courant de perte de champ visuel, trouvé dans 24
des 29 yeux de la série de Dreyer et al[70], est un scotome ccecocentral ou central,
compatible avec la présence d'un cedéme dans le faisceau papillomaculaire. Un déficit
pupillaire afférente est souvent présent, mais pas avec la méme fréquence ou la méme
amplitude que dans la névrite optiqgue démyélinisante. Cette différence reflete le
mécanisme différent de la perte visuelle dans ces 2 conditions : la perte visuelle est due en
grande partie a la maculopathie dans la NR et entierement a un dysfonctionnement du nerf

optique dans la névrite optique.

Une hyalite et un tyndallsont parfois observés. L'aspect du fond d'eeil dépend en
grande partie du moment de l'examen. La découverte la plus précoce est un cedéme
papillaire isolé, qui peut étre diffus ou segmentaire. Des hémorragies de la couche de
fibres nerveuses péripapillaires sont parfois présentes. Dans la plupart des cas, I'eedéme de
la papille optique est associé a un décollement sereux rétinien péripapillaire. Il faut
généralement 9 a 12 jours pour que les exsudats maculaires caractéristiques apparaissent,
et a ce stade, l'eedéme papillaire diminue généralement. La figure de I'étoile est
initialement bien définie et en forme de rayon ; au fil du temps, les exsudats deviennent

moins bien définis et finalement, aprés plusieurs mois, disparaissent complétement,
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laissant souvent des anomalies épithéliaux pigmentaires sous-fovéaux résiduels (Figure
31). Dans la plupart des cas, I'eedéme de la papille optique disparait en 8 a 12 semaines.

Le disque peut éventuellement retrouver un aspect normal ou présenter une paleur.

Figure 31 : Evolution d'une étoile maculaire.

A. Deux semaines apres le début, les exsudats maculaires sont nettement définis et en forme de
rayons. B .Six semaines plus tard, les exsudats sont moins bien définis. C. a 6 mois, il ne reste
que quelques exsudats mal définis et des changements pigmentaires dans la macula[3].

3) NRS idiopathique récurrente :

La majorité des cas rapportés de NR récurrente sont idiopathiques. A I'exception de
la toxoplasmose, la plupart des agents infectieux ne provoquent pas d'attaques récurrentes.
Deux des patients de la série de cas idiopathiques rapportés par Maitland et Miller [68]
présentaient des signes d'une attaque antérieure, et un cas supplémentaire a été rapporté
par Vaphiades et al [32]. Un patient présentant une NR récurrente et une maladie
intestinale inflammatoire a été décrit[71]. La désignation de la NR idiopathique récurrente
comme syndrome identifiable était basée sur une serie de cas de 7 patients [72]. 6 cas
supplémentaires ont ensuite été ajoutés dans un article[73] portant sur les résultats du
traitement immunosuppresseur pour ce syndrome. Nous avons encore élargi cette série
dans une revue récente de 41 patients, y compris les caractéristiques cliniques et les
résultats du traitement [74]. L'4ge median au début était de 28 ans avec une fourchette de
10 a 54 ans. Le suivi moyen était de 67 mois. Au total, 147 épisodes ont été documentés
dans 75 yeux avec une moyenne de 3,6 crises par patient et un intervalle moyen entre les

crises de 3 ans (extrémes, 1 mois a 16 ans). La plupart n'étaient pas précédés de
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symptémes systémiques et les douleurs oculaires étaient rares. Les modéles de perte de
champ visuel consistaient principalement en un scotome central plus des défauts du
faisceau de fibres nerveuses, et la perte était cumulative avec des épisodes répétés.
Certains yeux ont subi une perte de champ étendue, malgré la préservation de l'acuité
visuelle. Dans une série récente, seulement 36 % des yeux avaient une acuité supérieure
ou égale a 5/10 et conservaient plus des deux tiers de leur champ visuel. Les
caractéristiques du fond d'ceil dans la NR récurrente étaient similaires a d'autres cas de
NR mais avec des épisodes répétés, les exsudats sont souvent moins proéminents et
peuvent ne pas former une étoile maculaire avec possibilité de distribution péri-

papillaire(Figure 32).

Nous avons résumé les étiologies retrouvées dans laTable 3.
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Figure 32 : Evolution de l'aspect du fond ceil d’'un patient atteint de NRS idiopathique
récidivante.

[38]A: aspect initial d’eedeme papillaire de Il'eeil droit. B: évolution apres 3 semaines
formation de I'étoile maculaire. C : pdleur papillaire gauche suite a une attaque précédente.
D : Deux mois plus tard, il y a une nouvelle perte visuelle dans l'eeil gauche avec cedeme
papillaire. E : Apparition de l'étoile maculaire au niveau de l'ceil gauche aprés 3 mois. F : Un an
plus tard, apres un nouvel épisode de NRS au niveau l'eeil droit, I'edéme papillaire s’est
résorbé mais les exsudats ont une distribution péri-papillaire plutdt que de former une étoile
maculaire [3].
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Boclerial
Bartonella species [henseloe, grahamii, quintana, elizabethae)
Rickefsia rickeHsii
Mycobacterium tuberculosis
Salmanella
Syphilis, lyme, leplospirosis
Viral
Zika virus
Measles, mumps, rubella
Varicella
Herpes simplex
Herpes zosler
Chickungunya
Dengue
Influenza A
Hepatitis B
Epstein-Barr
Coxsackie B
HIV [check)
Fungal
Histoplasmosis, coccidiomycosis, oclinomycosis
Parasites, protozoa, nematodes
Toxoplasmosis
Spirochetes
Diffuse unilalerd subocute nevrorefinitis
Inflammatory causes
Vogt-Kayanagi-Harada syndrome
Polyarteritis nodosa
Behcet's disease
IRV AN
Sarcoidosis

The clinicol disgnosis and management will depend on the wnderying couse
of neurorefinitis. IRVAM, idiopathic retinitis, vasculitis and neuroretinitis.

Table 3 : tableau résumant les causes de la neurorétinite, notamment bactérienne, virale,
fongique, parasitaire et inflammatoire.
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F. Diagnostic différentiel :

Plusieurs entités pathologiques peuvent étre confondues avec uneneurorétiniteet
doivent étre envisagées dans le diagnostic différentiel de 1'cedéme papillaire avec étoile

maculaire.

Le diagnostic différentiel peut se faire avec une rétinopathie hypertensive et avec
I',edeme papillaire au cours de I’HTIC, mais dans ces affections les anomalies du fond
d'eeil sont bilatérales, alors que la plupart des cas de NR sont unilatéraux. Une autre
caractéristique utile est la présence de taches de coton dispersées dans tout le pole
postérieur dans la rétinopathie hypertensive. Ceux-ci doivent étre distingués des taches
blanches choriorétiniennes profondes qui sont parfois observées dans NR[74]. Des
exsudats maculaires sont parfois observés dans 1’cedéme papillaire de la HTIC(Figure
33).Mais la présence d'autres signes neurologiques tels que les maux de téte, les
vomissements et la paralysie du nerf abducens devrait orienter le diagnostic. Une
neuroimagerie cérébrale et une ponction lombaire peuvent le confirmer. Rarement, une
étoile maculaire est observée dans la neuropathie optique ischémique antérieure non
artéritique (NOINA), provoguant une confusion potentielle avec NR.Bien que les
exsudats dans 1'eedéme papillaire de la NOINA soient souvent limités a la rétine entourant
immédiatement la papille, ils peuvent s'étendre a la macula, mais forment rarement une
étoile maculaire.La présence de cellules vitrées serait compatible avec la NRS plut6t
gu'avec NOINA. Dans de tels cas, la distinction entre NOINA et NRS est basée sur
d'autres éléments de diagnostic, tels que I'age et les facteurs de risque cardio-vasculaire.
Les patients atteints de papillopathie diabétique peuvent également présenter une étoile
maculaire, et certains de ces cas sont bilatéraux.La présence d'anomalies des vaisseaux
rétiniens et les anomalies de la périphérie rétinienne (microanévrismes, hémorragies,
taches cotonneuses et exsudats) différencient ces deux pathologies. D'autres causes
d'uvéite postérieure peuvent également étre confondues avec une neurorétinite. La
présence de signes choriorétiniens, tels que des zones focales de choriorétinite, de

vascularite ou d’hémorragies rétiniennes périphériques, suggeére un diagnostic différent de

54



celui de la neurorétinite. La sclérite postérieure peut également se présenter avec un
cedéme de la papille optique et des exsudats maculaires. Elle peut étre différenciée de la
neurorétinite par la présence d'une douleur intense sur I'anamnese et les résultats

caractéristiques de I'échographie oculaire (c'est-a-dire, signe T, choroide épaissie) [75].

Le diagnostic différentiel de I'étoile maculaire comprend aussi les tumeurs
papillaires et juxtapapillaires et les étiologies toxiques, notamment le bis (2-chloroéthyl),

la nitrosourée et la procarbazine.

Les pathologies ayant une présentation clinique proche de la neurorétinite ne sont
pas rares. Dans une étude, 35% des patients référés a une clinique de neuro-
ophtalmologie pour une évaluation de la neurorétinite présentaient un probléme de
diagnostic différentiel[36]. Dans ce sous-ensemble de patients, I'hypertension maligne
nouvellement diagnostiquée était le diagnostic différentiel le plus courant (43 %). D'autres
comprenaient I'occlusion de la branche veineuse rétinienne (21 %), I'hypertension

intracranienne idiopathique (14 %), la papillopathie diabétique (14 %) et la neuropathie

optique ischémique antérieure (7%).

Figure 33 : Rétinophotographie montrant l'association de l'cedéme papillaire aux exsudats
temporaux a la papille peut étre confondue avec une neurorétinite[34].
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Neuroretinitis

Hypertensive retinopathy

Papilledema (increased intracranial pressure)
Anterior ischemic optic neuropathy

Diabetic papillopathy

Posterior vitreous traction

Disc and juxtapapillary tumors (angioma, melanoma)
Toxic (bischloroethyl-nitrosourea [BCNU] plus
procarbazine)

Table 4 : tableau citant les autres causes de l'cedeme papillaire associé a une étoile
maculaire[3].

G. Modalites thérapeutiques :

Lors du traitement de la neurorétinite, il faut prendre en considération le type de
neurorétinitepour déterminer la thérapie appropriée afin d’atteindre le meilleur résultat

visuel pour le patient.

Dans la neurorétinite a Bartonelle, I'antibiothérapie chez les personnes
immunocompétentes est controversee[42]. Cette controverse résulte du fait qu'aucun essai
clinigue randomisé n'a montré que les antibiotiques améliorent les résultats visuels dans
les cas de neurorétinite a Bartonella, et que pour la plupart des individus
immunocompétents, la neurorétinite a Bartonella est un processus auto-limité qui se
résout en quelques mois. Dans le cas des patients qui présentent une bartonellose
systémique avec de la fievre et une lymphadénopathie. Certaines études ont démontré que
I'évolution de la maladie peut étre raccourcie par un traitement antimicrobien, en
particulier [l'utilisation d'un macrolide, la tétracycline, la quinolone associée a la
rifampicine (car elle a la capacité de pénétrer dans le systéme nerveux central) [21][31].
Le régime de doxycycline et de rifampine a démontré la résolution de la neurorétinite et le
traitement de l'infection systémique[21]. Quatre a six semaines de traitement ont été

considérées comme optimales pour assurer I'élimination de la bactériémie car les
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infections a B. henselae peuvent rechuter[21][32][33]. La mise en route d’un traitement
antibiotique dépend de la pratique de chacun et des situations cliniques, notamment s’il

s’agit d’une forme oculaire grave ou d’un terrain immunodéprimé sous- jacent[34].

La prescription de corticoides oraux peut étre envisagée, en association avec une
antibiothérapie, dans la neurorétinite a Bartonellaavec réaction inflammatoire sévere. Des
données récentes montrent que les patients traités par antibiotiques et corticoides oraux

ont une meilleure acuité visuelle finale que les patients traités par antibiotiques seuls[73].

Pour la NRS idiopathique un traitement par bolus de methyl-prednisolone est

préconisé par certains auteurs avec relais par corticothérapie orale.

Les patients atteints de neurorétinite récurrente idiopathique peuvent étre traités
pendant les épisodes aigus avec des corticosteroides et il a été démontré qu'un traitement
immunosuppression prophylactique a long terme, permettra de réduirait le nombre de

récidives de la maladie[9].

Les anti-facteurs de croissance endothéliale vasculaire (anti-VEGF) peuvent jouer
un role dans le traitement de la neurorétinite. Dans une étude, 1’association de
bevacizumab et de triamcinolone utilisée pour traiter laneurorétinite idiopathique, a
montré une amélioration rapide de I'cedéme maculaire et de I’AV[35]. D'autres études ont
montre une amélioration similaire de I’AV en utilisant le
bevacizumabintravitréen[36][37]. Le mécanisme thérapeutique des agents anti-VEGF,
s'ils sont effectivement efficaces, n'est pas connu, et il n'est pas clair si cette approche
serait appropriée dans le contexte de la neurorétinite infectieuse ou si le résultat visuel a
long terme est amélioré. Ce mode de traitement peut étre utile dans les cas l'cedéme

maculaire sévere associé a la neurorétinite non infectieuse.

Les patients présentant une toxoplasmose recevront une bi-antibiothérapie :
pyriméthamine 100m/j le premier jour puis 50mg/j ; azithromycine 500mg/j le premier
jour puis 50mg/jr ; sans oublier une supplémentation en acide folique : spéciafoldine 25

mg 2 prises/semaine. Le tout pendant une période de 4 - 6 semaines.
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Pour les malades ayant une atteinte d’origine tuberculeuse, ils recevront une
trithérapie pendant 2 mois a base de rifampicine 10mg/kg/jr, d’isoniazide 3-5mg/kg/jr, et
de pyrazinamide 25mg/kg/jr. Ensuite seuls la rifampicine et I’isoniazide seront poursuivis

pendant 4 mois.

S’il s’agit d’une atteinte par la syphilis, il faudra administrer de la pénicilline G : 18
- 24 million unités/jr par voie intraveineuse toutes les 4 heures pendantl4 jours. En cas
d’allergie aux béta-lactamines, on peut administrer de la ceftriaxone 1g/jr en intraveineux
ou intra-musculaire pendant 2 semaines ; ou alors de la doxycycline 400mg/jr pendant 3

semaines.

Devant une maladie de Lyme le traitement sera a base de ceftriaxone 2g/jr en intra-

veineux pendant au moins 21 jours.

A D’antibiothérapie, un traitement a base de corticoides peut étre prescrit 48 heures
aprés son administration. De la prédnisone a la dose de 1mg/kg/jr pendant 20 a 30 jours
avec une dégression progressive, sans oublier les mesures hygiéno-diététiques inhérentes
a la corticothérapie : supplémentation en calcium et potassium, régime hyposodé, ECG et

surveillance réguliere par I’ionogramme sanguin.

Dans notre étude, les patients ayant eu une serologie positive a BartonellaHenselae
recurent un traitementspécifiqgue, de méme que ceux atteint de toxoplasmose et de
tuberculose.Dans les cas de NRS & MGC on a prescrit de la doxycycline 200mg/j pendant
4 semaines.Les malades avec IDR a la tuberculine positive recurent de la rifampicine
associée a del’isoniazide selon le programme nationale de lutte contre la tuberculose.Le
cas de toxoplasmose a bénéficié d’un traitement a base de pyriméthamine P
etd’azithromycine A pendant 6 semaines. Pour 3 malades, le bilan étiologique n’était pas
concluant.Dans I’attente du controle de lacinétique des serologies, un traitement par
azithromycine a été prescrit chez deux patients ayantun taux Ig M a toxoplasmagondii
limite.Pour les deuxderniéres patientes, la recherche de la borreliose de Lyme a révele un
taux d’Ig M dans lalimite supérieure.Un traitement par ceftriaxone 2g/J pendant 1 mois a

¢té prescrit dans I’attente du controle dessérologies avec une éventuelle conversion.Nous
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avons associé a tous les patients, sauf pour les cas de MGC, au traitement antibiotique
unecorticothérapie orale.

Nous avons résumé dans un tableau les différents traitements possibles en fonction
de I’étiologie (Table 5) :

e Corticostéroides a forte dose:
500mg/jr pendant 3jrs relais
NRS idiopathique e Envisager aEntibiothérapifa a for.te
dose dans I’attente des sérologies
de MGC
-Adulte :
e Ciprofloxacine 500mg x2/jr
e Rifampicine 10mg/kg/jr
e Durée : 4-6 semaines
-enfant :
e Erythromycine 30-50mg/kg/jr
NRS sur MGC e Zythromax 20mg/kg/jr
e Sulfamethoxazole30mg-40mg/kg/j
-trimethoprimeémg/kg/j (30)
4 semaines
e Syphilis: penicilline G: 18 - 24
million unités/jr en i.v. toutes les 4
heures pendant14 jours
e Toxoplasmose: localisation lésion
sujet  non  immunodéprimé :
guérison  spontannée en 6-8
semaines
e Varicelle - zona: instauration
aciclovir IV

NRS : autres causes infectieuses (28)

e Fortes doses corticostéroides :
e Regression progressive par
NRS récidivantes (28,30) prédnisone per 0s 10mg : 2jours
e Immunodépression : azathioprine
au long cours
Table 5 : Différents traitements possibles de la NRS en fonction de l'étiologie
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H. Pronostique-évolution :

Laneurorétinite associée a la MGC est généralement caractérisée par une évolution
spontanément résolutive chez les patients immunocompétents, avec une résolution
progressive de I'eedéme de la papille optique et des exsudats durs.Classiquement, 1'cedéme
papillaire commence a diminuer 2 semaines aprés le début, et a 3 mois, la plupart les

patients présentent une résolution complete[19].

La plupart des patients retrouveront une acuité visuelle normale en quelques
semaines a quelques mois[27]Cependant, certains patients peuvent encore signaler des
métamorphopsies, des deficits subtils de la vision des couleurs, une légere perte de
sensibilité au contraste ou de petits scotomes[27][29].Les exsudats maculaires
disparaissent généralement en environ 8 a 12 semaines, mais ils peuvent persister jusqu'a
un an. Une paleur légére ou modérée de la papille optique peut rarement persister[30].
Une atrophie rétinienne ou des modifications résiduelles de I'épithélium pigmentaire
rétinien peuvent également survenir comme séquelles d'une maculopathie exsudative

sévere, d'infiltrats rétiniens denses ou d'une vascularite occlusive.

Rarement, laneurorétinite associée a la MGC est compliquée par la formation de
trous maculaires, une occlusion de la rétine de la veine branche, un glaucome unilatéral
secondaire, une occlusion de la veine centrale de la rétine, une occlusion de l'artére
centrale de la rétine, un glaucome néovasculaire et une décompensation

cornéenne[43][45].Ceux-ci entrainent généralement une déficience visuelle sévere.

Contrairement au NR idiopathiques et au NR de la MGC, ou I’acuité visuelle finale
estsupérieure a 5/10 dans 97% des cas. L’acuité visuelle finale de la RN récurrente

idiopathique est supérieure a 5/10 dans seulement 36 % des cas[11][22].

La présence d’un DPAR important serait un facteur prédictif de mauvaise
récupération visuelle, ainsi que la présence de scotomes profonds au champ visuel surtout

pour les NRS idiopathiques et récidivantes.
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La récupération visuelle peut étre compromise dans certains cas compliqués :

comme la présence d’une cicatrice maculaire sur a un foyer de toxoplasmose ; ou la

constitution d’une membrane fibro-gliale prépappilaire apres résorption de I’cedeme.

-Biateral presentotion

-Assocated oculor povn
-Symptoms inconsistent
wilh neuroretinitis fe.g.,

pon on extroocolor
movements, tramsient
wisuo! obscurations)
~Presence of suggestive
systemic diseose

Vision loss and optic disc
edema with macular star

~Unioterol

Consider masquerader
syndrome e.g.,
Malignant hypertension,
diabetes, optic neuritis,
Idiopathic Intracranial
hypertension, anterior
Ischemic optic
neuropathy, vascular
occlusion, AAION

-Painless

v

Likely presentation of

neuroretinitis

-Afferent pupifary defect
~Visuo/ field defects

v

v

Figure 34 : diagramme résumant la conduite a tenir devant une neurorétinite stellaire.

Infectious
Consider bocteriol,
viral, porasitic,
protozoan, and

fungal etiologies
(see Taoble 1)

Inflammatory
Treat underlying
inflammatory or
systemic couses
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CONCLUSION
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La NRS est une affection bénigne d’évolution favorable. Le diagnostic est
essentiellement clinique. Mais la recherche de la cause se base sur un interrogatoire bien
conduit a la recherche de facteurs de risques infectieux, ce qui orientera la prescription

d’examens complémentaires.

Les étiologies sont diverses, dominées par les formes infectieuses, principalement la
maladie des griffes du chat, mais aussi la toxoplasmose, sans oublier la tuberculose dans

notre contexte d’endémie. Le traitement est basé alors sur une antibiothérapie spécifique.

Il faut garder a I’esprit I’existence de la forme idiopathique et de la forme
récidivante. Avec pour cette derniére une récupération plus compromise au fur et a
mesure des attaques, ce qui souléve la question de la prescription des

immunosuppresseurs pour réduire les rechutes itératives.
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