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Serment d’Hippocrate

Aumomentd’étreadmisadevenirmembrede laprofession
M4 6) meédicale, je m’engage solennellement a consacrer ma vie au
service de I’humanite.

It _Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur
1
| sont dus.

Jepratiqueraimaprofessionavecconscienceetdignité. La
santédemes malades sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
Jemaintiendrai par tous les moyensen mon pouvoir
I”’honneur etlesnobles traditions de la profession

médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de
race, aucune considérationpolitiqueetsociale, ne
s’interposeraentremondevoiretmon patient.
Jemaintiendraistrictement le respectde lavie humaine dés
saconception. Méme sous la menace, je n’userai pas mes
connaissances médicales d’une fagon contraire aux lois de
I’humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Geneve, 1948
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Laryngologie laryngologie
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Driss pédiatrique
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Rééducation et
Réhabilitation
Fonctionnelle

ELOUARDI Youssef

Anesthésie
réanimation

ABDOU Abdessamad Chiru Cardio ELQATNI Mohamed |Médecine interne
vasculaire

AIT ERRAMI Adil Gastro- ESSADI Ismail Oncologie Médicale
entérologie

AKKA Rachid Gastro - FDIL Naima Chimie de
entérologie Coordination Bio-

organique

ALAOQOUI Hassan Anesthésie - FENNANE Hicham Chirurgie
Réanimation Thoracique

AMINE Abdellah Cardiologie GHOZLANI Imad Rhumatologie

ARABI Hafid Médecine HAJJI Fouad Urologie
physique et
réadaptation
fonctionnelle

ARSALANE Adil Chirurgie HAMMI Salah Médecine interne
Thoracique Eddine

ASSERRAJI Mohammed |Néphrologie Hammoune Nabil Radiologie

AZIZ Zakaria Stomatologie et |JALLAL Hamid Cardiologie
chirurgie maxillo
faciale

BAALLAL Hassan Neurochirurgie JANAH Hicham Pneumo-
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BOUKHRIS Jalal Traumatologie - |NASSIM SABAH Chirurgie
orthopédie Taoufik Réparatrice et
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CHETOUI Abdelkhalek Cardiologie OUMERZOUK Neurologie
Jawad
CHETTATI Mariam Néphrologie RAISSI Abderrahim |Hématologie
clinique
DAMI Abdallah Médecine Légale |REBAHI Houssam Anesthésie -
Réanimation
DOUIREK Fouzia Anesthésie- RHARRASSI Isam Anatomie-
réanimation patologique
EL- AKHIRI Mohammed |Oto- rhino- SAOUAB Rachida Radiologie
laryngologie
EL AMIRI My Ahmed Chimie de SAYAGH Sanae Hématologie
Coordination
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EL FAKIRI Karima Pédiatrie SEBBANI Majda Médecine
Communautaire
(médecine
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publique et
hygiéne)
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mycologie Mouna entérologie
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réanimation
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« QOapons reconndaissants auz personnes qui nous donnent du bonheur,
dlles sont las charmants /’dmﬁmﬁrf par qui nos dmes sont fleuriesy

ChMorcel Proust

e me dots davouer pleinement ma  reconnaissance a loules les
personnes qui 1 onl Soulenue durant mon parcours 6l qui ont su me
hisser vers le haut pour atteindre mon objectil” G est avec amour, respect
¢l gratilude que Je lenr dédle celle 1hese ...
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Louange a Dieu tout puissant,

qui m’a permis de voir ce jour tant attendu.



A ma trés chére mére Zahra BAINE

A une personne qui m’a tout donné sans compter. Aucun hommage ne saurait
transmettre d sa juste valeur, [amour, le dévouement et le respect que je porte
pour toi. Sans toi, je ne suis rien, mais grdce d toi je suis devenu médecin.

Je te dédie ce travail qui, grice a toi a pu voir le jour. Tu n'as pas cessé de me
soutenir et m’encourager. Ton amout, ta générosité exemplaire et ta présence
constante ont fait de moi ce que je suis aujourd hui. Tes priéres ont été pour moi
un grand soutien tout au long de mes études.

J'implore Dieu tout puissant de te préserver de tout mal, te combler de santé, de
bonheur et t'accorder une longue et heureuse vie afin que je puisse te rendre un
minimum de ce que je te dois.

Merci d’étre la maman la plus parfaite du monde

A Mon trés cher pére Esseddik ELMOULA

Tous les mots du monde ne sauraient exprimer ['immense amour que je ressens
envers toi, ni la profonde gratitude que je te témoigne pour tous les efforts et les
sacrifices que tu n'as cessé de consentir pour mon instruction et mon bien-étre.
C’est a travers tes encouragements que j'ai opté pour cette noble profession, et
c’est a travers vos critiques que je me suis réalisé.

J'espere avoir répondu aux espoirs que tu as fondés en moi et réalisé aujourd hui
['un de tes réves.

Je te rends hommage par ce modeste travail en guise de ma reconnaissance
éternelle.

Que Dieu tout puissant te garde et te procure santé, bonheur et longue vie pour
que tu demeures le flambeau qui illumine mon chemin.




A ma trés chere femme Fadoua ELKAYLA
Ton encouragement et ton soutien étaient la bouffée d oxygene qui me
ressour¢ait dans les moments pénibles, de solitude et de souffrance. Merci d’étre
toujours a mes cotés, par ta présence, par ton amour dévoué et ta tendresse,
pour donner du goiit et du sens a notre vie de famille. En témoignage de mon
amour, de mon admiration et de ma grande affection, je te prie de trouver dans
ce travail Cexpression de mon estime et mon sincére attachement. Je prie dieu le
tout puissant pour qu’il te donne bonheur et prospérité.

A mon trés cher frére Abdelhakim et ma chére petite seeur Kenza
Je ne peux exprimer a travers ces lignes tous mes sentiments d amour et de
tendresse envers vous. Je vous remercie énormément et j'espére que vous
trouverez dans cette thése [expression de mon affection pour vous. Je vous
souhaite un avenir florissant et une vie pleine de bonheur, de santé et de
prospérité. Je suis tres fier de vous. Que Dieu vous protége et consolide les liens
sacrés qui nous unissent. Merci d étre toujours la pour moi,

A mes trés chéres seeurs Meryam et Ghizlane, et a leurs époux Mehdi et Ouadi
ainsi que leurs enfants : Fadl, Ghita, Razane et Ghali

Merci pour la joie que vous me procurez, merci infiniment pour votre soutien,
votre aide et votre générosité qui ont été pour moi une source de courage et de
confiance. Vous m’avez toujours soutenue tout au long de mon parcours. Je
vous dédie ce travail en témoignage de [amour et des liens de sang qui nous
unissent. Puissions-nous rester unies et fidéles a ['éducation que nous avons
recue. Puisse DIEU, le tout puissant, vous préserver du mal, vous combler de
santé et de bonheur vous et votre petites familles.



A la memoire de mes grands parents : Amina et Benkassem

J aurai tant aimé que vous soyez présents aujourd hui. Je vous dédie ce travail
en témoignage de mes sentiments les plus sincéres. Puissent vos dmes reposent
en paix, Que Dieu, le tout puissant, vous couvre de sa sainte miséricorde et vous
accueille dans son éternel paradis.

A ma adorable grand-mére Mi Fatima et a mon cher grand-pére Ahmed

Merci pour votre amour et votre attention. Je vous dédie ce travail en

témoignage de ma profonde affection et mon attachement en vous souhaitant
beaucoup de bonheur, de santé.

A mes chers oncles, tantes, leurs époux et épouses
A mes chers cousins et cousines
J espére que vous trouverez d travers ce travail [expression de mon respect le
plus profond et mon affection la plus sincére. Que ce travail vous apporte
[estime, et la considération que je porte a votre égard, et soit la preuve du désir
que j aie depuis toujours pour vous honorer. Tous mes veeux de bonheur et de
santé.

A ma chere belle-famille

Je remercie Dieu de m’avoir procuré une belle famille autant affectueuse et
chaleureuse, de m’avoir considéré comme ['un des vitres, et Merci encore pour
V0S encouragements, vos priéres et votre amour. Je vous dédie ce travail en guise
de reconnaissance, de respect et de gratitude.

A mes trés chérs amis: Imad Rhious, Hefssa EL HADR] et Ismail BAKANNT

Awvec qui j'ai partagé des moments fous Merci pour votre soutien et votre amour

C’est grice a vous que j ai trouvé le courage de continuer, C’est grice a vous que
Je suis devenu ce que je suis. Merci d avoir croisé ma vie et choisir d’y rester.



A mes trés chérs amis,
Zakaria, Said, Salah , Abdellah, Yassine ,Khalid, Soukaina, IRram, Mehdi
,Rachid, I'mane, Raouia, Oussama, Abdelkarim. ...
Merci pour ces moments de joie qu’on a pu partager ensemble .toux mes veeux de
réussite et de santé.

A Docteur Jaouad YOUSSFI
Ce travail n’allait pas voir jour sans ton aide précieuse et reconnue, merci pour
ton temp, ta disponibilité et tes conseils.

A toutes personnes que je n'ai pu citer
Merci pour chaque moment passé ensemble Merci pour votre soutien et amour
inconditionnel

Merci de me donner [envie de devenir meilleur






A NOTRE MATIRE ET PRESIDENT DE THESE PROFESSEUR,
MOHAMMED ZYANI PROFESSEUR ET CHEF DE SERVICE DE
MEDECINE INTERNE A L' HOPITAL MILITAIRE AVICENNE
MARRAKECH
Nous sommes trés honoré de vous avoir comme président du jury de notre thése.
Votre compétence professionnelle incontestable ainsi que vos qualités humaines
vous valent [admiration et le respect de tous.
Vous étes et vous serez pour nous ['exemple de rigueur et de droiture dans
Cexercice de la profession.
Veuillez, cher Maitre, trouvé dans ce modeste travail ["expression de notre
haute considération, de notre sincére reconnaissance et de notre profond respect.

A NOIRE MAIIRE ET RAPPORTEUR DE THESE PROFESSEUR,
LAMIAA ESSAADOUNI
PROFESSEUR ET CHEF DE SERVICE DE MEDECINE INTERNE
AU CHU MOHAMMED VI DE MARRAKECH
C'est avec un grand plaisir que je me suis adressé d vous dans le but de
bénéficier de votre encadrement et j'étais trés touché par ["honneur que vous
m’avez fait en acceptant de me confier ce travail. Vous m’avez toujours réservé
le meilleur accueil malgré vos obligations professionnelles.

Je vous remercie infiniment, chére Maitre, pour avoir consacré d ce travail une
partie de votre temps précieux et de m'avoir guidé avec rigueur et bienveillance.
Je suis tres fier d'avoir appris aupres de vous et j'espére avoir été a la hauteur
de votre attente.

Veuillez accepter, chére maitre, dans ce travail ['assurance de mon estime et de
mon profond respect.



A NOTRE MAITRE ET JUGE DE THESE PROFESSEUR MOUNA
ZAHLANE PROFESSEUR EN MEDECINE INTERNE AUV CHU
MOHAMMED VI DE MARRAKECH
Nous vous remercions d avoir voulu répondre a notre souhait de vous avoir
parmi nos membres de jury En acceptant de juger notre travail, vous nous
accordez un trés gr and honneur. Veuillez trouver, chére maitre, dans ce travail,
[expression de notre profond respect.

A NOIRE MAITRE ET JUGE DE THESE PROFESSEUR SAID
KADDOUR] PROFESSEUR EN MEDECINE INTERNE A
L’HOPITAL MILITAIRE AVICENNE MARRAKECH
Nous vous remercions, cher professeur pour avoir accepté d étre présent pour
Juger ce travail. Votre bonté, votre modestie, votre compréhension, ainsi que v0s
qualités professionnelles ne peuvent que susciter ma grande estime. Vous étes
un exemple a suivre. Veuillez trouver ici, [assurance de mon profond respect,
ma grande admiration et ma sincére gratitude.






ACAID
AINS
A/l
AO
ARN
BAV
BHR
BK
CLD
CMV
CTC
CRP
DR
DT1,DT2
ECA
EULAR
FLR
FO

FR

HIV
HTA
HTIC
HTO
HVB
HVC

ICBD

Liste des abréviations

Anticorps anti-nucléaire

Déviation immunitaire associée a la chambre antérieure.

Anti-inflammatoires non stéroidiens.
Artérite juvénile idiopathique
Atrophie optique

Nécrose rétinienne aigue

Baisse de I'acuité visuelle

Barriere hémato-rétinienne

Bacille de koch

Compte des doigts

Cytomégalovirus

Corticothérapie

Protéine c réactive

Décollement de la rétine

Diabete de type 1 et type 2

Enzyme de conversion de I’angiotensine
La société francaise de rhumatologie
Fiessinger-Leroy—-Reiter

Fond d’ceil

Facteur rhumatoide

Hémorragie intra-vitréenne
Hypertension artérielle

Hypertension intracranien
Hypertension oculaire

Virus de I’hépatite B

Virus de I’hépatite C

International criteria behcet disease



IDR
IGRA
IL-6

ISG

LCR

MB
MDD
MICI
NFS

NO

OCT
oD, OG
OM,0OMC
(0]
OVCR
PAN
PCA
PCR

PE

PL

PPR

PR

RCH

SD
SEP
SNC

SPA

Intradermo-réaction a la tuberculine
Interferon-gamma releasing assay
Interleukine 6

International study groupe for Behcet'’s disease
Intraveineux

Liquide céphalo-rachidien

Maladie de behcet

Percoit le mouvement des doigts

Maladie inflammatoire chronique de I’'intestin
Numération formulaire sanguin

Neuropathie optique/oxyde nitrique
Tomographie en cohérence optique

il droit ,ceil gauche

(Edeme maculaire , ,odéme maculaire cystoide
(Edéme papillaire

Occlusion de la veine centrale de la rétine
Périarthrite noueuse

Ponction de la chambre antérieure

Ponction de chambre antérieure

Potentiel évoqué visuel

Percoit la lumiére

Photo-coagulation pan-rétinienne
Polyarthrite rhumatoide

Rectocolite hémorragique

Radiographie

Syndrome

Sclérose en plaque

Systéme nerveux central

Spondylarthrite ankylosante



TBK
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Une vascularite rétinienne (VR) correspond a une inflammation focale, segmentaire ou diffuse
des parois des vaisseaux rétiniens (vascularites ou périvascularites) et/ou des capillaires. Il s’agit
d’une atteinte des veines rétiniennes ou des veines et des artéres, et plus rarement les arteres

seules [1].

Les vascularites rétiniennes sont des manifestations relativement fréquentes au cours

des uvéites intermédiaires, postérieures et totales mais pouvant étre isolées, On distingue :

- Les phlébites ou périphlébites : inflammations intéressant les veines

- Les artérites ou périartérites : inflammations des arteres

- Les capillarites : inflammations du lit capillaire [2]

Cette atteinte inflammatoire peut engendrer la fonction visuelle voir la cécité.

Le diagnostic est avant tout clinique, basé sur I'examen du fond d’oeil, et confirmé par
I’angiographie rétinienne a la fluorescéine.

Il est impératif de rechercher et d’éliminer une pathologie infectieuse initialement qui
conduirait a un traitement spécifique (herpés, toxoplasmose, syphilis, tuberculose). Parmi les
causes non infectieuses, on sépare les pathologies oculaires pures des pathologies

systémiques.

Le pronostic visuel est variable en fonction de la cause et de la fréquence des

complications occlusives [1], d’atteinte maculaire ou de néovascularisation.

La thérapeutique est souvent urgente et agressive en fonction des étiologies, pour
conserver l'acuité visuelle et limiter les conséquences de l'inflammation et de I'ischémie
chronique, utilisant notamment la corticothérapie générale, les immunosuppresseurs, la
photocoagulation par laser, les injections intra-vitréennes d’anti-VEGF et plus récemment, a

bénéficié de I'apport majeur des biothérapies [3].

L’objectif de notre travail est de mettre le point sur le profil épidémiologique, ainsi que

les différents aspects cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs des vascularites
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rétiniennes ; a travers une étude rétrospective portant sur une série de 100 patients; colligés
aux service de Médecine Interne du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) Mohamed VI de
Marrakech, sur une période de 8 ans (de Oljanvier 2010 au 31 Décembre 2018) et dans
I’optique d’avoir une idée préliminaire sur leurs profils et de pouvoir y adapter notre démarche

diagnostique et thérapeutique dans le futur.
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. Matériels :

1. Type et période de I’étude :

Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective de 100 cas de vascularite rétinienne, sur une

période de huit ans allant du 01 Janvier 2010 au 31 Décembre 2018.

2. Cadre de I’étude :

Nous avons effectué le travail a partir de I’exploitation du registre d’archive du Service

de médecine interne situé au centre hospitalier universitaire Mohammed VI Marrakech.

3. Population de I’étude :

Cent patients suivis pour vascularite rétinienne ont été inclus dans cette étude.

% Criteres d’inclusion :

Nous avons inclus dans notre étude :

- Tous les patients suivis pour vascularite rétinienne en médecine interne, confirmée
par une angiographie a la fluorescéine, faite par des médecins ophtalmologistes de

CHU, du secteur privé ou publique.

< Critéres d’exclusion :

Nous avons exclus de notre étude :
- Les patients pris en charge dans d’autres services.

- Les dossiers incomplets (sans angiographie).
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Il. Méthode d’étude :

1. Méthodologie :

Pour chaque dossier une analyse a été réalisée pour ressortir les facteurs
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs de chaque patient, ces
facteurs ont été inscrits sur une fiche d’exploitation préétablie (annexe 1), avant d’étre saisies
dans des fichiers de tabulations et de statistiques. A partir desquels, plusieurs données ont été

regroupées et calculées.

2. Variables de I’étude :

Pour chaque patient les variables étudiées ont été : I'dge, le sexe, les antécédents
personnels et familiaux, le motif de consultation, le délai de consultation, les signes fonctionnels
ophtalmologiques, les données de I'examen ophtalmologique avec une mesure de I'acuité visuelle,

I’examen a la lampe a fente, le fond d’ceil et I’angiographie a la fluorescéine.

Les données de la tomographie en cohérence optique (OCT), TDM et IRM cérébrale ont été
précisées quand elles étaient réalisées, les manifestations extra-oculaires étaient relevées afin de
préciser leur apport parmi les criteres diagnostiques et pronostiques, ainsi que le traitement

instauré et |’évolution.

Les données d’angiographie a la fluorescéine précisent les caractéristiques du vaisseau
atteint : son type (artere ou veine), sa topographie (péle postérieur ou périphérie rétinienne),
le type de la capillaropathie (cedémateuse ou ischémique) ainsi que les autres atteintes

oculaires associées et les complications.

Le bilan étiologique a été analysé selon les données épidémiologiques, cliniques et

ophtalmologiques.

Il comporte : une numération formule sanguine (NFS), vitesse de sédimentation (VS)

, protéine C réactive (CRP), un ionogramme sanguin comprenant un bilan phosphocalcique,
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un ECBU, des sérologies : TPHA / VDRL, VIH, HVC, HVB, CMV, EBV et toxoplasmose, une

radiographie thoracique, une IDR a la tuberculine, AAN, ANCA, ECA, TDM et IRM.

Le suivi a été maintenu apres la sortie des patients par des controles réguliers afin
d’évaluer l'efficacité du traitement, guetter ses complications ou d’éventuels nouveaux

signes d’appels pouvant révéler une étiologie jusque la méconnue.

Toutes ces données sont recueillies sur une fiche d’exploitation individuelle (annexel).

lll. Analyse statistique des données :

Nous avons utilisé le logiciel Microsoft Excel version 2016 pour la confection de la base
des données, pour le traitement des données et pour I’élaboration des graphiques, La saisie des

textes a été faite sur le logiciel Word version 2016.
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I. Le Profil épidémiologiques :

1. Sexe :

Sur notre série qui comporte 100 patients, il y avait 67 hommes et 33 femmes, soit un

sexe-ratio de 2,03

(Figure 1)

Le sexe

33%

hommes

femmes

Figure n°1 : Répartition des patients selon le sexe

2. Age:

La moyenne d’age dans notre série au moment du diagnostic est de 36 ans, avec des

extrémes d’age allant de 10 ans a 70ans.

La tranche d’age de [26-45 ans] a été la plus retrouvée avec 56 cas (56%) suivie
successivement par les deux tranches d’age [16- 25 ans] et [46-65ans] avec 21cas (21%) et 17
cas (17%) , alors que la vascularite rétinienne est rare dans les ages extrémes [< 16 ans] avec 4

cas (4%) et [ > 65ans] avec 2 cas (2%). (Tableau 1)
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Tableau n°l: Fréguences des différentes tranches d’age

Tranche d’age < 16 ans 16— 25 ans 26- 45 ans 46- 65 ans > 65 ans

Pourcentage 4 % 21% 56% 17% 2%

3. Répartition géographigue :

La plupart de nos patients sont originaires des régions du centre et sud du Maroc,
principalement de la région de Marrakech-Safi et Souss-Massa compte tenu de la proximité
géographique, un pourcentage non négligeable est originaire des régions du sud (Guelmime et

Laayoune).(tableau?)

Tableau n° Il : Répartition du nombre de cas selon 'origine

Origine géographique Nombre de cas Pourcentage
Marrakech 55 55%
Safi 9 9%
Agadir 9 9%
Guelmim 6 6%
Beni mellal 5 5%
Autres (Essaouira ,

16 16%
Ouarzazate,Taroudante...)

4. Antécédents et mode de vie :

Dans notre série , les antécédents suivant ont été retrouvées : une hypertension artérielle
(HTA) chez 9 patients sous traitement antihypertenseur , le diabéte de type 2 chez 7 patients
sous traitement (entre ADO et I'insuline ) alors que le diabete de type 1 présent chez 1 patient
sous insuline , des antécédents de tuberculose (TBK) pulmonaire traitée chez 4 patients et
chirurgicaux (appendicite ,cataracte et traumatologiques ) chez 6 patients qui ne sont plus

suivies .

10
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Dans notre étude on a noté :
- Cinqg patients avaient des comportements sexuels a risque.
- Cinq patients avaient un contage tuberculeux.
- Vingt-deux patients présentaient des habitudes toxiques type de tabagisme.
- Pas de notion de contact particulier avec les animaux.

(Tableau 3).

Tableau n’lll : Fréguence des antécédents pathologiques et mode de vie

Nombre de cas Pourcentage
Habitudes toxiques 22 22%
HTA 9 9%
Diabete 8 8%
Chirurgicaux 6 6%
Comportements sexuel a risque 5 5%
Contage tuberculeux 5 5%
TBK traité 4 4%

II. Données clinigues :

1. Motif de consultation :

1.1. Signes d’appel oculaires :

La baisse de I’acuité visuelle (BAV) constitue le principal motif de consultation chez
nos patients avec 91 patients (91%), suivie par la rougeur oculaire chez 52 patients (52%).
D’autres signes d’appels sont rapportés, notamment une myodésopsie chez 32 patients (32%),
Douleur oculaire avec 23 cas (23%) surtout en cas d’uvéite associée et larmoiement dans 10 cas

(10%). (Figure 2)

11
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Figure n° 2: Répartition des patients en fonction des signes d’appels ophtalmologiques

1.2. Acuité visuelle (AV) initiale :

La majorité des malades avaient une AV trés basse au moment de diagnostic : 35% des
patients avaient une AV<1 et 22% des patients avaient une AV entre [1 a 3], alors qu’elle varie
entre 4/ 10eme et 6/ 10éme chez 19% des patients et supérieure a 7/ 1 0€Me chez 24% des

patients. (Figure 3).

100%
90%
80%
70%
60%

50%
40% 35% mla3

m<1

N
B
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30% 22% 19% 4a6

20% - 7a10
10% —— —
0%

<1 1a3 436 7a10

pourcentage des patients

Acuité visuelle

Figure n° 3 : Répartition des patients en fonction de I’acuité visuelle initiale
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2. Délai de consultation :

Le délai de consultation oscille entre 8 jours a 4 ans, uniquement 19% des patients ont
consulté avant un mois du début de la symptomatologie, 40% des patients consultent entre
1 mois et 1 ans, 25% des patients consultent entre 1 et 2 ans alors que 16% ont consulté

apres 2ans. (Tableau 4)

Tableau n° IV : Répartition des patients selon le délai de consultation

Délai Nombre de cas Pourcentage
<1moi 19 19%
[Tmoi-Tan] 40 40%
[Tan-2ans] 25 25%
>2ans 16 16%

3. Mode d’installation :

Le mode d’installation était le plus souvent progressif 77 cas (77%), I'installation brutale était

rapportée dans 23 des cas(23%) (Figure 4)

23%

progressive

brutale

77%

Figure n° 4 : Répartition des patients selon le mode d’installation
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4, Caractéristiques de la vascularite :

Nous avons colligé 192 yeux chez 100 patients dont 8 patients étaient monophtalmes a

I’admission.

4.1. Latéralité de la vascularite :

26%

bilatérale

unilatérale

Figure n°5 : Répartition des patients selon la latéralité de la VR

La majorité des VR étaient bilatérales chez 74 patients (74%) alors que les formes
unilatérales présentaient 26% des cas. (Figure 5)
Dans les formes unilatérales, I'eeil droit (OD) est le plus souvent atteint chez 18

patients et 8 patients avec une atteinte au niveau d’eil gauche (OG) (figure 6).

OD " 0G

39%

61%

Figure n°6: L’eil atteinte au cours la VR dans les formes unilatérales
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4.2. Topographie de la vascularite :

L’atteinte touchait la périphérie rétinienne dans 72,39 % des yeux (139/192 yeux), le pole
postérieur dans 8,33% des yeux (16/192 yeux) et diffuse a '’ensemble du fond d’eeil dans

19,27% des yeux (37/192 yeux). (Figure 7).

8,33% VR péle postérieure

19,27% VR diffuse a I'ensemble du fond d’ceil

VR périphérique

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

B VR périphérique VR diffuse a I'ensemble du fond d’ceil VR pole postérieure

Figure n°7 : Répartition des patients selon la topographie de la VR

4.3. Les Type de vascularite :

L’'atteinte veineuse (périphlébite) était de loin le type de vascularite le plus retrouvé dans
notre série. Elle a été observée dans 89,06% des yeux (171/192 yeux) alors que I'atteinte
artérielle était rare avec 4,16% des yeux (8/192 yeux) et [I’association des deux occupait

6,77% des yeux (13/192 yeux). (Tableau 5)

Tableau n°V : Répartition des patients selon les Types de VR

Type de vascularite Nombre d’yeux Pourcentage
Périphlébite 171 89,06%
Mixte 13 6,77%
Artérite 8 4,16%
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Figure n°8: Angiographie a la fluorescéine gui montre diffusion périvasculaire de la fluorescéine

dans le cadre d’une VR due a la MB chez un patient de 42 ans.

4.4. Les Atteintes ophtalmologiques associées :

Il existait au moins une lésion associée dans 85,41% (164/192 yeux).
a. L’uvéite :
L’uvéite était retrouvée dans 125/192 (65,10%).
Dans notre série 'uvéite totale était la plus retrouvée avec 31,77 % des yeux (61/192
yeux), suivie de l'uvéite postérieure avec 20,31 % des yeux (39/192 vyeux), puis l'uvéite
antérieure avec 8,85 % des yeux (17/192 yeux) et l'uvéite intermédiaire avec 4,16 % des yeux

(8/192 yeux). (Figure 9)

100%
80% panuveite u.postérieure  u.antérieure u.intermédiaire
(]
60%
40%
. 20,31%
20% 8,85%
4,16%
0% . e
M panuveite u.postérieure u.antérieure M u.intermédiaire

Figure n°9 : Fréquence des Types d’uvéite associée au VR
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b. La Neuropathie optique (NO) :

Dans notre série on a trouvé :

- Un cedeme papillaire (OP) dans 26 /192 des yeux, soit 13,54% des yeux.

- La papillite dans 35/192 des yeux, soit 18,22 %des yeux.

- Une atrophie optique (AO) était retrouvée dans 21/192 des yeux, soit 10,93 % des yeux.

(Tableau 6)
Tableau n°VI: Fréquence de la neuropathie optique
NO Nombre des yeux Pourcentage
(0]3 26 13,54%
Papillite 35 18,22%
Atrophie optique 21 10,93%

c. Lamaculopathie :

L’cedéme maculaire (OM) était noté chez 68/192 des yeux soit 35,41% des yeux alors que

le trou maculaire était noté dans 2/192 soit 1 ,04%.

Figure n°10 : OCT qui montre une cedéme maculaire cystoide chez une patiente de 38ans suivie

pour VR idiopathigue

17
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d. Autres manifestations oculaires :

Plusieurs manifestations oculaires mineures on été décrites, le tableau suivant représente

I’ensemble de ces manifestations retrouvées dans notre série. (Tableau 7)

Tableau n°VII: Fréquence des manifestations oculaires mineures

Manifestations mineures Nombre de cas Pourcentage
Conjonctivite 07 3,64%
Kératite 03 1,56%
Sclérite 01 0.5%
Episclérite 01 0.5%

4.5. Complications :
Les complications étaient dominées par la cataracte dans 25% soit 48/192 des yeux |,
suivie des néo-vaisseaux dans 15,62% (31/192 des yeux ), décollement de la rétine avec 7,29%
des cas (14/192 des yeux) ,puis I’hémorragie intra- vitréenne (HIV) avec 6,77 % des cas
(13/192 des yeux) ,ensuite I’ hypertension oculaire avec 4,16 % des cas (8/192 des yeux) et

enfin I’hypopion avec 1,56 % des cas soit 3/192 des yeux . (Figure 11)
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Figure n°11 : Fréqguence des complications de la VR
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5. Données de I’examen général :
Les manifestations extra—oculaires trouvées chez nos patients sont illustrées dans la figure
12.
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Figure n°12 : Les données de I’examen général

lll. Les données paraclinigues

1. A visée ophtalmologique :

1.1. Angiographie a la fluorescéine :

L’angiographie a la fluorescéine était réalisée chez tous nos patients, elle a objectivait

une VR occlusive dans 91,66% des yeux, une

ischémie rétinienne dans 29,16% des yeux et

une néo-vascularisation rétinienne dans 15,62% des yeux examinés. (Tableau 8)
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Tableau n’° VIII: Données de I’angiographie a la fluorescéine.

Nombre des yeux Pourcentage
VR occlusive 174 /192 91,66%
Ischémie rétinienne 56 /192 29,16%
Néo-vaisseaux 30 /192 15,62%

Figure n°13 : Maladie de Behcet. Angiographie a la fluorescéine objectivant une vascularite

veineuse de I'arcade temporale inférieure, avec diffusion angiographique.

Figure n°14 : Ischémie rétinienne temporale sur vascularite rétinienne occlusive avec visualisation

d’un arrét de la perfusion rétinienne.
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1.2. Tomographie en cohérence optique(OCT) :

L’Oct a été réalisé chez 24 patients, il était normal chez 3 patients, il a confirmé un OM
chez 10 patients, un décollement séreux rétinien chez 9 patients et un trou maculaire chez 2

patients.(Figure 15)

Figure n°15 : OCT maculaire montrant un cedéme maculaire cystoide chez un patient suivi pour

VR idiopathique

1.3. Echographie oculaire mode B :

Echographie oculaire a été réalisée chez 16 patients, le tableau suivant représente

I’ensemble des manifestations rtrouvées dans notre série. (Tableau 9)

Tableau n’IX: Données de I’échographie oculaire

Nombre des cas
Décollement rétinien 8
HIV 2
Epaississement maculaire 2
Hémorragie retro-hyaloidienne 2
Hémorragie sous rétinienne localisée 1
Normal 1
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1.4. Potentiels évoqués visuels (PEV) :

PEV a été réalisé chez 6 patients était normal chez 2 patients et 4 cas de neuropathie

optique rétrobulbaire de niveau de sévérité différente ont été diagnostiqués.

2. Avisée étiologique :

2.1. Examens biologiques :

Numération formule sanguine (NFS) a été réalisé chez tous nos patients :

- Globules rouges: 7 patients soit 7% ont présenté une anémie avec une hémoglobine

inférieure a 10g/dl hypochrome microcytaire.

- Globules blancs : 10 malades (soit 10 %) avaient une hyperleucocytose supérieure a
10000/mm3 a leur admission, L’hyperleucocytose était a prédominance PNN chez 8

patients et a prédominance éosinophile chez 2 patients

- Taux de plaquettes : 2 patients ont présenté une thrombopénie inférieure a 100.000/

mm?3

Un syndrome inflammatoire biologique était noté dans 20 cas (20%) avec une CRP
constamment élevée, dépassant 10mg/l et une vitesse de sédimentation (VS) supérieure a

20mm la premiere heure dans 13 cas (13%).

Une Ponction lombaire avec analyse du liquide céphalorachidien était réalisée dans 6 cas

et était revenue stérile dans 5 cas, une méningite aseptique été diagnostiquée dans un seul cas.

L’IDR a la tuberculine était réalisée chez 68 patients alors qu’il était positif uniquement

chez 5 patients.

Les autres bilans: bilan hépatique, phosphocalcique, enzyme de conversion
d’angiotensine (ECA), ionogramme sanguine, protéinurie de 24 h. Le tableau n°10 expose le

reste des résultats :
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Tableau n°X: Données des autres bilans biologigues

Nombre de patients ayant
Résultats du bilan
bénéficiés du bilan sur 100

6 cas avec cytolyse hépatique :

- 4 patients avec une cytolyse

Bilan hépatique Tous les patients modérée (2 fois a la normale)

- 2patient avec une cytolyse majeure

(3 fois a la normale)

3 cas avec un bilan perturbé
Bilan phosphocalcique Tous les patients (hypercalcémie supérieure a 2,6

mmol/l)

3 cas avec un ECA élevé supérieure a
ECA 70 cas
60 Ul

lonogramme urinaire (sans
Tous les patients Normal chez tous nos patients
Bilan phosphocalcique)

1 cas avec une protéinurie élevée
Protéinurie de 24 h 72
supérieure a 30 mg/24h

2.2. Examens sérologiques :

Les sérologies sphylitique (TPHA-VDRL), toxoplasmique (IgG IgM) , virales d’hépatite
(CMV ,HIV ,HVB,HVC) ont était réalisé chez 90 patients . Elles étaient revenues négatives chez 88
patients avec un 1 cas de sérologie de HVC positif (anticorps anti-HVC) et T1cas de sérologie de
CMV positive (Ig G).

2.3. Examens immunologiques:

Les résultats des différents bilans immunologiques sont exposés sur le tableau suivant :

(Tableau 11).
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Tableau n°Xl: Données du bilan immunologique

Nombre de patients ayant

bénéficiés du bilan sur 100

Résultats du bilan

Anticorps anti-nucléaires 75 Négative chez tous les patients
Anticorps anti-DNA natifs 75 Négative chez tous les patients
Anca 75 Positif chez 1 cas (c-anca)
Anti Ena 75 Négative chez tous les patients

- FR était Positif chez 2 cas
Facteurs rhumatoides (FR) et supérieurs a 30 Ul/ml
anticorps anti CCP > - 1 cas avec Anticorps anti-ccp2

supérieure a 40Ul/ml

Positif chez 1 cas (les anticorps
Anti-phospholipides 75

anti-B2-glycoprotéine I)
Quantéfiron 7 Positif chez 4 cas (50<CD4<200)
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2.4. Examens radiologiques :

e Tous nos patients ont bénéficié d’une radiographie thoracique et complétée par une

TDM thoracique et angioTDM thoracique dans 10 cas. (Tableau 12)

Tableau n°XIl: Données des résultats du radiographie thoracique et de angioTDM thoracique

Nombre de patients
ayant bénéficiés du
bilan sur 100

Résultats du bilan

Radio thorax

Tous les patients

5 cas avec un SD interstitiel

3 cas de micronodule
- 2 cas avec micronodule a contours nets de tailles
<a3mm

- 1cas avec micronodule suspect

3 cas de Sd bronchique

1 cas de suspicion de caverne

TDM thoracique
et angioTDM

10 patients

5 cas normaux

3 cas de micronodules :

- 1 cas avec des micronodules sous pleural et
intraparenchymateux droit de nature non spécifique

- 1 cas une dilatation de bronche kystique basal
gauche avec des micronodules intraparenchymateux
de voisinage

- 1 cas de micronodule intra-parenchymateux du

segment dorsal du lobe sup droit non spécifique

1 cas de dilatation des artéres pulmonaires et des

cavités droite

1 cas Embolie pulmonaire proximale droite avec

dilatation anévrysmale du tronc de I’artére pulmonaire

avec cardiomégalie et foie cardique .

Une IRM cérébro- médullaire réalisée chez 9 patients est revenue normale dans 5 cas,

1 cas en faveur d’une hypertension intracranien, 2 cas de thrombophlébite cérébrale et 1

cas de kyste arachnoidien.
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e Les autres examens radiologiques : RX de Blondeaux, RX des articulations sacro-iliaques

et du rachis dorsolombaire (Le tableau 13 suivant expose le reste des résultats).

Tableau n°Xlll: Données des résultats des autres examens radiologiques

Nombre de patients ayant

bénéficiés du bilan sur 100

Résultats du bilan

1 cas avec un comblement

RX de Blondeaux 6 patients

des sinus frontaux.
RX des articulations sacro- 3 cas de sacro-illite débutante
iliaques et du rachis 15 patients 3 cas avec une déminéralisation

dorsolombaire

osseuse

2.5. Les autres examens :

D’autres examens ont été réalisés en fonction du contexte clinique et des résultats des

examens antérieurs :
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a. Les échographies : Le tableau suivant expose I’ensemble de nos résultats

Tableau n°XIV: Données des différentes échographies qui ont été faite

Nombre de patients
ayant bénéficiés du Résultats du bilan
bilan sur 100

1 cas de dilatation de la veine sus
Echographie abdominale 34 patients
hépatiques

Echodoppler des VX rénaux
1 cas de dilatation de la veine

(devant des signes d’appels 4 patients
rénale gauche

rénaux : IR, hématurie ...)

Echodoppler des Vaisseaux
Du cou (devant un age avancé, 2 patients Sans particularité

antécédent de diabéte, HTA...)

1 cas de thrombose de la veine
iliaque droite

1 cas de thrombose de la veine

Echodoppler vasculaire des MI 4 patients ]
fémoral commune
1 cas thrombose subtotale de la
veine poplitée
1 cas de dilatation de la crosse
ETT 7 patients

aortique

b. Les examens histologiques :

La biopsie des glandes salivaires a été réalisée dans 22 cas (22%) donnant un aspect de
granulome sans nécrose caséeuse dans 2 cas.

La biopsie ganglionnaire a été réalisée chez un patient ayant des adénopathies cervicales
donnant un aspect inflammatoire.

La biopsie cutanée a été faite chez 2 patients (2%) qui a trouvé chez un seul cas une

vascularite cutanée non leucocytoplasique.
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c. Les Examens immunohistochimiques :

Un typage HLA B27 a été réalisé chez 4 patients est revenu positif chez un cas. Un

typage HLA B51 a été demandé chez 5 patients est revenu positif chez 3 cas.

IV. L’analyse étiologique :

La MB était de loin I'étiologie la plus fréquente dans notre série avec un pourcentage de
48% soit 48cas/100 en se basant sur les critéres de classification de I'International Study Group
for Behcet’s disease avec 1 cas d’association de la MB et polyarthrite rhumatoide suivie des
autres étiologies :
- TBK était retenue chez 5 patients soit 5% des malades.
- Sarcoidose était retenue chez 3 patients soit 3% des malades

- La maladie d’EALS était retenue chez 4 patients soit 4% des étiologies.

- Les autres étiologies retrouvées étaient une maladie de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH)

chez un patient (1%) et lupus érythémateux disséminé (LED) chez un seul cas soit 1%.

L’étiologie a été indéterminée dite idiopathique dans 37 cas (37%). (Tableau 15)

Tableau n°XV: Répartition des patients selon les étiologies des VR

Etiologies Nombres de cas

MB 48

MB associée a une PR 1
Maladies systémiques - Sarcoidose 3

LED 1

VKH 1
Infectieuses - TBK 5
Ophtalmogiques - Maladie d’EALS 4
Idiopathiques VR avec un bilan négatif 37
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Vue la fréquence des VR dues a la MB et VRI, nous avons procédé une analyse des

données cliniques de ces VR.(Tableau 16)

Tableau n°XVI: Les caractéristiques clinigues selon les étiologies

MB VRI
_ 49 (un cas d’association de
Nombre de patients 37
MB et PR)

Nombre des yeux 94 70
Sexe : Homme 32 H 27 H
Femme 16 F 10 F
Age moyen 34,1ans 38ans
Localisation de la VR : 8,5% 4,28%

Pble postérieure

8/94 des yeux

8/70 des yeux

Périphérique 65,9% 85,71%
62/94 des yeux 60/70 des yeux
Diffuse 25,53% 10%
24/94 des yeux 7/70 des yeux
Type de vx atteint : 2,17% 1,42%
Artere 2/94 des yeux 1/70 des yeux
5,31% 1,42%
Mixte 5/94 des yeux 1/70 des yeux
. 92,55% 97,14%
Veine

87/94 des yeux

68/70 des yeux

Lésions oculaires associées :

Uvéite

Ischémie rétinienne

(Edeme maculaire

81,91% 20%
77/94 des yeux 14/70 des yeux
39,36% 12,85%
37/94 des yeux 9/70 des yeux

20,21% 40%

19/94 des yeux

28/70 des yeux
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La prédominance des VR de nos patients dues a la MB était masculine avec un sex-ratio
de 2 et un age moyen de 34,1ans, I'atteinte était a prédominance veineuse dans 87/94 des yeux
soit 92,55% des yeux, périphérique dans 62/94 des yeux soit 65,9% des yeux et le plus souvent

ischémique dans 39,36% des yeux.

La VR au cours de la MB était associée a une uvéite dans 81,91% des yeux et un cedeme

maculaire dans 19/94y soit 20,21% des yeux.

Pour la VRI, 'dge moyen était 38ans alors que I'atteinte était le plus souvent périphérique
dans 85,71% soit 60/70yeux, veineuse dans la plupart des yeux avec 97,14% soit 68/70 des

yeux et une ischémique rétinienne dans 9/70 yeux soit 12,85%.

VRI est souvent associée a un cedeme maculaire dans 40% des yeux soit 28/70 des yeux.

V. Traitement:

1. Traitement des vascularites rétiniennes :

En dehors du traitement local (corticoides locaux associés a des mydriatiques ou cycloplégiques
locaux), le traitement général differe en fonction de la gravité des signes oculaires et de

I’association a d’autres atteintes systémiques.

1.1. Les corticostéroides :

La corticothérapie a été administrée chez tous nos patients (100%), sous forme de
bolus intraveineux de méthylprednisolone 1mg/kg/jr pendant 3 jours dans 89% et par voie

orale en dégression progressive chez 100% des patients. (Tableau 17)

Tableau n°XVII : Les cas traités par la corticothérapie

Traitement Nombre de patients Pourcentage
Prednisone per os 100 100%
Methyl-prednisolone en IV 89 89%
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1.2. Les immunosuppresseurs :

Un traitement immunosuppresseur a été prescrit chez 59 patients (59%), Il se représente
par le cyclophosphamide (bolus d’endoxan) dans 45 cas (45%), I’azathioprine dans 23 des cas
(soit 5%) en relai du cyclophosphamide ou d’emblée dans 7 cas, le méthotrexate a été instauré

dans 7 cas soit 7%. (Tableau 18)

Tableau n°XVIIl : Répartition des patients traités par les immunosuppresseurs

Traitement Nombre de patients Pourcentage
Cyclophosphamide 45 45%
Azathioprine

) 30 30%
(en relais du Cyclophosphamide ou d’emblée)
Méthotrexate 07 7%

1.3. La biothérapie:

Un traitement biologique a été prescrit chez 13 patients soit 13%des cas, (Le tableau

n°19 montre les différentes molécules prescrites chez nos patients).

Tableau n° XIX: Les molécules de biothérapie utilisées chez nos patients

Traitement Nombre de patients Pourcentage
Tocilizumab 8 8%
Adalimumab 5 5%
Infliximab 2 2%

1.4. Les anti-tuberculeux:

Le traitement anti-TBK a été prescrit chez 5 patients (5% des patients) pendant 6 mois

associé a une corticothérapie.
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Figure n°16: Les différentes modalités thérapeutiques

2. Autres traitements médicaux :

Le recours aux anticoagulants a été nécessaire dans 5 cas (5%), 3 cas de thromboses
Veineuses profondes des membres inférieures et 2 cas de thrombophlébite cérébrale évoluant

dans le cadre de la maladie de Bechet.

La colchicine a été utilisée dans le traitement d’aphtose bipolaire chez 49 patients (49%)

au cours de la MB.

Les antalgiques et les anti-inflammatoires non-stéroidiens ont été utilisés dans le

traitement des arthralgies inflammatoires dans 11 cas (11%).
Le traitement adjuvant de la corticothérapie a été utilisé dans 100 cas (100%)
Les biphosphonates dans le traitement d’ostéoporose dans 1 cas (1%).

Une antibiothérapie a été utilisée chez 7 patients (7%) devant des signes d’appel cliniques

et biologiques.
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Un cas d’utilisation du mannitol et 2 cas d’instauration de traitement antihypertenseur.

(Figure 17)
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Figure n°17: Les autres traitements utilisés

3. Traitement chirurgical :

La photo coagulation pan rétinienne (PPR) :

La PPR a été réalisée seulement chez 16 patients soit 16% des cas devant des zones

d’ischémies rétiniennes.
La vitrectomie :

Une vitrectomie a été faite chez 5 patients : 3 cas d’hémorragie intra vitréenne ne se
résorbant pas au bout de plusieurs semaines et 2 cas de décollement de la rétine avec traction

du vitré.
Cryoapplication + indentation :

La cryoindentation a été appliquée chez 2 patients devant des décollements de la rétine.
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VI. Evolution et complications dues aux traitements :

1. Evolution :

L’évolution de I'atteinte ophtalmologique a révélé une amélioration de I'AV chez 41 %des
patients (41/100) ,une stabilisation chez 24 % des patients (24/100) ,une aggravation chez 11 %
des patients(12/100) et une cécité chez 08 patients soit 8% des cas , alors que le reste des

patients était perdu de vue soit 16% des patients . (Tableau 20)

Tableau n°XX : Evolution oculaire de nos patients

Nombre de patients Pourcentage
AV Améliorée 41 41%
AV Stable 24 24%
AV aggravée 11 11%
Cécité 08 08%
Perdu de vue 16 16%

La figure n°18 montre I’évolution de I’AV avant et aprés 3 mois de traitement
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Figure n°18 : L’évolution d’AV avant et aprés 3 mois de traitement

2. Complications dues aux traitements:

Tableau n°XXI : Les complications dues aux traitements utilisés

Complication Nombre de patients Pourcentage
Diabete cortisonique 05 5%
Ostéoporose cortisonique 01 1%
Autres infections : 6 6%
- Infection broncho-Pulmonaire 5 5%
- Infection urinaire 01 01%
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. Rappel anatomo-physiologique:

1. Anatomie générale du globe oculaire : (Figure 19)

L'ceil est I'organe récepteur de la vision, contenu dans I'orbite et séparé de celui-ci par un
matelas graisseux. |l permet de favoriser la formation des images sur la rétine qui seront par la

suite transmises par les voies optiques aux centres corticaux de la vision.

En pratique I'eeil est formé trois tuniques, fibreuse, uvéale et nerveuse (rétine), qui
enferment un contenu formé par des milieux transparents : humeur aqueuse, cristallin, corps

vitré. [4]
Les trois tuniques sont concentriques et formées de dehors en dedans par:

7 Une tunique fibreuse, externe, qui se compose de la sclérotique opaque en arriere et de la

cornée transparente en avant.

1 Une tunique uvéale, dite aussi uvée, se compose de trois éléments: I'ris en avant, le corps

ciliaire et la choroide en arriére.
1 Une tunique nerveuse, profonde, qui est représentée par la rétine.
Contenu de I’oeil :
Il est constitué aussi de trois milieux transparents :
[ L’humeur aqueuse,
1 Le cristallin,

1 Le corps vitré.
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Coupe horirontale

Figure n°19: Coupe sagittale passant par le globe oculaire [5]

+* On sépare habituellement ces structures en deux segments :

— Le segment antérieur formé par la cornée, I'iris, le cristallin, I’angle irido- cornéen, le

corps ciliaire.
— Le segment postérieur formé par la sclérotique, la choroide, la rétine et le corps vitré.
2. Larétine:

La rétine est une membrane neurosensorielle tapissant la surface interne du globe
oculaire dont la fonction essentielle est la phototransduction, Issue du neuroblaste.

2.1. Embryologie : [6.7]

La rétine est un dérivé purement ectoblastique, d'origine neuroectodermique.

Aux environs du jour 22 de développement, quand I'embryon présente huit paires
de somites et qu'il mesure de l'ordre de 2mm, deux évaginations latérales du
diencéphale, prédéterminées lors de la gastrulation, vont donner naissance aux
vésicules optiques, qui mettent en contact le neuroépithélium encéphalique et

'ectoderme de la téte. Des interactions entre ces deux tissus naissent un
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épaississement de l'ectoderme, la placode cristallinienne, qui s'invagine en vésicule

cristallinienne. Dans le méme temps, les vésicules optiques s'invaginent en doigt de

gant pour former les cupules optiques constituées de deux feuillets. Aprés 6 semaines

de développement, tandis que le feuillet externe des cupules optiques évolue en rétine

pigmentaire, le feuillet interne va fournir les différentes couches de la neurorétine ou

rétine sensorielle (Figure 20).

A. Evagination de la vésicule optique (1) a

partir du diencéphale.

B, C. Mise en place successivement de la
placode cristallinienne (2) et de la cupule

optique (6).

D, E. Formation du cristallin (14) et de la
rétine (rétine neurale : 13 et épithélium
pigmentaire de la rétine : 12). 3.
Neuroderme ; 4. Couche externe ; 5.
Couche interne ; 7. Tractus optique ; 8.
Vésicule cristallinienne; 9. Future cornée ;
10. Espace intrarétinien; 11. Futur nerf

optique; 15. Cornée; 16.corps du vitre .

Figure n°20 : Schéma simplifié de la formation de I’ceil au cours du développement

2.2. Anatomie macroscopique : [7]

embryonnaire. [6]

On distingue deux grandes zones : la rétine centrale et la rétine périphérique.

. Rétine centrale : [7]

La rétine centrale de 5 a 6 mm de diameétre, située au pole postérieur de I'oeil entre les

branches temporales supérieure et inférieure de I'artére centrale de la rétine, comprend du

centre vers la périphérie.
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— La fovéola : dépression centrale située a deux diameétres papillaires du bord temporal de

la papille, de 200 um a 300 um de diametre.

— La fovéa : zone élliptique de 2 mm de large pour 1 mm de haut, comprend la fovéola au
centre et le clivus qui borde la dépression fovéolaire. Elle apparait légérement 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 um a

600 um de diametre ;

— La région maculaire: constituée par la fovéa et les régions para- et périfovéales qui

I’entourent. (Figure 21)

Figure n°21 : Photographie du fond d’ceil montrant la macula et la papille [6]

e Rétine périphérique : [7]
La rétine périphérique est classiquement subdivisée en quatre zones :
— La périphérie proche, qui prolonge la rétine centrale sur 1,5 mm,
— La périphérie moyenne mesurant 3 mm,

— La périphérie éloignée, étendue sur 9 mm a 10 mm en temporal et 16 mm en nasal ;
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— L’ora serrata, ou extréme périphérie, mesurant 2,1 mm en temporal et 0,8 mm en nasal.
. Les dimensions : [6,8]
Stone donne les chiffres suivants chez ’homme :

— Longueur horizontale du bord nasal au bord temporal : 41,5 mm ;
— Longueur verticale du bord supérieur au bord inférieur : 41 mm ;
— Surface rétinienne : 883 mm2.

L’épaisseur de la rétine varie selon les régions : trés mince au niveau de la fovéola (130
um), elle augmente d’épaisseur au niveau du clivus, atteignant 410 um, puis diminue jusqu’a la

périphérie. Son épaisseur est estimée a 180 uym a I’équateur et 100 um a I'ora serrata.

2.3. Anatomie microscopigue :

La rétine humaine présente dix couches; de I'extérieur vers l'intérieur (figure 22), on

trouve:

L'épithélium pigmentaire ;

— La couche des photorécepteurs : cOnes et batonnets ;

— La membrane limitante externe ;

— La couche nucléaire externe (formée par les noyaux de cellules photoréceptrices) ;
— La couche plexiforme externe ;

— La couche nucléaire interne ;

— La couche plexiforme interne ;

— La couche des cellules ganglionnaires ;

— La couche des fibres optiques ;

— La membrane limitante interne.
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Figure n°22: Les dix Couches de la rétine [9]

2.4. Les limites de la rétine :

En arriére, la rétine s’arréte au niveau du canal choroidoscléral limitant la papille. A ce
niveau, il n'y a aucune cellule photoréceptrice. Les axones des cellules ganglionnaires constituant

les fibres optiques remplissent ce canal pour former le nerf optique.

Au niveau de la papille, émerge I’artere centrale de la rétine et se forme le tronc de la

veine centrale de la rétine.

En avant, I’extréme périphérie rétinienne au niveau de l'ora serrata se présente comme
une ligne festonnée composée de « dents » et de « baies ». Elle est située a 6,5 mm du limbe 5,7

mm en nasal.

La base du vitré s’étend entre une limite antérieure fixe située au milieu de la pars plana
du corps ciliaire [10].

2.5. Lavascularisation rétinienne : [6,7,11]

a. Vascularisation artérielle :

La rétine recoit son apport sanguin par un double systeme :

La choriocapillaire vascularise draine les couches externes et notamment les

photorécepteurs. Elle joue un réle fondamental dans la vascularisation fovéolaire.
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Un systéme d'artéres intrarétiniennes, branches de I'artere centrale de la rétine, prend
en charge l'apport artériel aux couches internes de la rétine. A ce réseau, peuvent s'ajouter

des arteres surnuméraires comme les arteres cilio-rétiniennes.
e La vascularisation des couches externes :

Les couches externes, par la choriocapillaire qui forme une couche unique de capillaires
d’un diametre de 12 ym a 200 um provenant des ramifications des artéres ciliaires courtes

postérieures et des artéres récurrentes du grand cercle artériel de I'iris en avant.(figure 23) .

Schéma montrant la vascularisa-
tion de 'oeil :

Grand cercle artérial del’inis
- Artére ciliaire antérieure

- Artére et weine musculaire

- %eine vortigqueuse

- Artére cliaire longue posténeure
- Artére ciliaire courte postérieure
- Walsseaus centraus de la rétine

= R R R B R

Figure n°23 : Coupe schématisant la vascularisation des couches externes

e Lavascularisation des couches internes :

Les couches internes sont vascularisées par les branches de I’artére centrale de la rétine,
elle-méme branche de I'artére ophtalmique, pénétrant toujours le nerf optique par sa face
inférieure, la ou la fente embryonnaire s’est fermée. Son calibre est faible: 0,1 mm a 0,5 mm de
diameétre. Cheminant a I'intérieur du nerf optique, elle émerge au niveau de la papille optique et
se divise habituellement en quatre branches terminales: deux branches temporales et deux
branches nasales. Une artere ciliorétinienne 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
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I’artere centrale de la rétine. Les capillaires issus des branches de I'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.

Branche frunlah
Artére ciliaire de l'artére ophialmique
postériane
médiale

Artére cenfrale
de la réting

Artéra carolide
interne |
Artéra

ophtalmigue Artere ci Il_asre
courte posterieure

Artére cllialre Artere ciliaire
longue postérieure antericure

Figure n°24: Schema éxpliguant la vascularistion artérielle de la rétine [12].

b. Vascularisation veineuse :

Le drainage veineux de la rétine est assuré principalement par la veine centrale de la
rétine.
e Veinules :

De petit calibre : (2 a 20u), elles se réunissent de facon centripéete, de I'ora vers la
papille pour fournir des veines de plus en plus importantes qui se drainent habituellement

dans quatre troncs : les veines temporales supérieure et inférieure, les veines nasales

supérieure et inférieure.

La jonction des deux branches supérieures forme la veine supérieure ; celle des deux
branches inférieures, la veine inférieure. Ces deux troncs vont se réunir pour former la

veine centrale de la rétine au niveau de la papille.

La structure des veinules et des veines ressemble a celle des arteres.
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e Disposition veineuse :

Les arcades veineuses sont plus proches de I'ora que les arcades artérielles.

En se rapprochant de I'équateur, les veines se rapprochent des artéres et en deviennent

satellites.

Ensuite, artére et veine cheminent ensemble, se croisant par au- dessus ou par au-

dessous.

Au niveau des croisements, elles partagent une adventice commune, d'ou la possibilité

d'un écrasement de la veine par l'artére.

A lI'examen du fond d'oeil, les veines paraissent plus sombres et plus tortueuses que

les arteres.

Le tronc de la veine centrale se forme classiquement au niveau de la papille mais,
comme pour l'artere centrale, il peut éventuellement se former plus en arriere et deux,

trois, voire quatre troncs veineux semblent pénétrer dans la papille.

La pénétration dans la papille se fait le plus souvent au centre ou au voisinage du
centre, plus rarement dans sa partie nasale ou temporale.
Une fois formé, le tronc veineux central se place sur le flanc temporal du tronc de

I'artére centrale et chemine avec elle dans le nerf optique. Elle le quitte en méme temps que

I'artere, parfois plus en arriére, et va gagner le sinus caverneux.

A cOté de ce courant veineux principal, il faut citer la possibilité des veines cilio-
rétiniennes, rejoignant le réseau choroidien, beaucoup plus rares que les artéres cilio-

rétiniennes.
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Figure n°25: Schéma montrant le drainage veineux au niveau de la téte du nerf optique [13]

3. rapelle physiologique : [14]

3.1. Barriére hémato- rétinienne [BHR]:

La BHR comprend deux éléments : d’une part la BHR interne située entre les capillaires
rétiniens et la rétine neurosensorielle, et d’autre part la BHR externe, au -niveau de

I’épithélium pigmentaire entre la chorio- capillaire et les photorécepteurs.

a. Histophysiologie de la BHR interne:

Les capillaires rétiniens sont formés de cellules endothéliales jointives sans
fenestration, dont les points de contact forment une jonction étanche (zonula occludens,
tight junction). A leur niveau, la microscopie électronique montre que les membranes
cellulaires semblent fusionner, ne permettant pas le passage de molécules entre les cellules.
Ces jonctions étanches sont tellement efficaces qu’elles empéchent le passage de molécules
aussi petites que le sodium. Parmi les protéines formant ces jonctions serrées, on a identifié
les cadhérines et I'occludine. La structure protéique exacte de ces jonctions est cependant

mal connue.
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Une autre caractéristique essentielle des cellules endothéliales rétiniennes tient a la

relative rareté de vésicules de transport dans leur cytoplasme.

Ces deux particularités, présence des jonctions étanches et rareté des vésicules

cytoplasmiques, sont peut-étre les principaux elements expliquant I’existence de la BHR.

b. Lésion de la BHR : mécanismes et conséguences

- Larupture de la BHR entraine le passage anormal de constituants plasmatiques dans la
rétine ainsi que dans le vitré, et représente une cause majeure de malvoyance par

oedéme maculaire chronique.

- Cette rupture peut s’observer lors du diabete, aprés chirurgie de la cataracte, dans

les inflammations ou dans les suites des occlusions veineuses rétiniennes.

- Parmi les marqueurs histologiques de la rupture de la BHR, il est possible d’employer
(par ordre croissant de taille moléculaire) : le lanthane, la fluorescéine, le 14C sucrose,
la microperoxidase, la peroxydase du raifort, I’albumine, le bleu Evans et le

fibrinogéne.

- En clinique humaine, la rupture de la BHR peut étre objectivée par la détection dans le
vitré ou la rétine d’un marqueur injecté dans la circulation générale. Le marqueur de
loin le plus utilisé est le fluorescéinate de sodium, dont la diffusion hors des vaisseaux
rétiniens, ou a travers I’épithélium pigmentaire, est appréciée soit qualitativement par

I’angiographie, soit quantitativement par la fluorophotométrie du vitré.
- Quelle que soit leur origine, les mécanismes de la rupture de la BHR sont mal connus.

Le passage des constituants plasmatiques peut se faire soit entre les cellules
endothéliales, ce qui suppose I'ouverture des jonctions serrées, soit a travers la cellule
endothéliale elle- méme, ce qui suppose une perméabilité accrue de la membrane

plasmique ou une augmentation du transport vésiculaire.
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- La prostaglandine E1 et les agonistes de I'adénosine, injectés dans le vitré, peuvent
induire une rupture de la BHR par I'ouverture des jonctions serrées. - Le VEGF
(vascular endothelial growth factor) possede également la propriété de rompre la BHR
en ouvrant les jonctions serrées.

3.2. Oxygénation de la rétine :

- L'oxygene consommé par la rétine a une double origine : les réseaux vasculaires de la

rétine et ceux de lachoroide.

- La circulation rétinienne en fournit environ 40%. L’oxygene diffus librement, il n’est
pas freiné par la BHR. Le taux d’extraction de I'oxygéne est de 37% environ. Celui de la

choroide étant de 5%.

- Il existe un gradient de concentration en oxygene dans I’épaisseur de la rétine. On a
décrit une frontiere entre les réseaux rétiniens et choroidiens qui se situe au niveau de
la couche nucléaire interne. Cette zone joue un rble important dans certaines
pathologies vasculaires rétiniennes. En effet, I’apport métabolique des cellules de
cette zone est sous la double dépendance de la vascularisation rétinienne et
choroidienne. Ces cellules peuvent donc continuer a recevoir de I’oxygéne venant de la
choroide en cas d’interruption de I’apport rétinien, tout en étant en état d’hypoxie.
Ce sont ces cellules hypoxiques qui vont probablement synthétiser le ou les facteurs

angiogéniques responsables de la néovascularisation.

3.3. Débit sanquin rétinien et _autorégqulation :

- Le débit sanguin rétinien est de 60 a 70 pyL/ min. Le débit sanguin choroidien

est 10 a 30 fois supérieur au débit sanguin rétinien.

- Ce débit sanguin rétinien dépend de la pression de perfusion, de la résistance propre

des vaisseaux rétiniens et de la viscosité sanguine.

- Il est modulé par de nombreux facteurs. Il s’agit de I'autorégulation du débit sanguin
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rétinien. Ainsi, lorsque la pression artérielle systémique augmente, il va se produire
une vasoconstriction artérielle. De méme, lorsque la pression intraoculaire augmente,

il va se produire une vasodilatation.

- On retient que la limite supérieure de I|'autorégulation est atteinte pour une
augmentation de 40 % de la pression artérielle et pour une pression intraoculaire de

30 mmHg.

- Le seul mécanisme par lequel les vaisseaux rétiniens peuvent exercer cette

autorégulation est une variation de diamétre.

- Ce phénomeéne d’autorégulation est d’origine purement intra- rétinienne, car ses

vaisseaux sont dépourvus d’innervation.

3.4. Médiateurs endothélium-dependants :

- L’endothélium a un réle dans la régulation du tonus vasculaire .

- Le NO est un gaz a demi- vie de I'ordre de la seconde, synthétisé par les cellules
endothéliales, qui diffuse vers les cellules musculaires lisses pour inhiber leur

contraction.
- Le NO n’était pas le seul médiateur vasomoteur synthétisé par I’endothélium.

- D’autres médiateurs ont été identifiés : les prostaglandines, I’endothéline et le

systeme rénine angiotensine tissulaire.

e Oxydenitrique (NO) :

- L’inhibition du NO entraine une vasoconstriction artérielle rétinienne.

- Une partie du NO présent dans la rétine et la choroide est libérée a partir de
cellules nerveuses situées dans la choroide. Il est possible que, par ce biais, la

choroide participe a la régulation du tonus vasculaire rétinien.
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e Prostaglandines :

- Les prostaglandines ont des effets complexes sur le tonus vasculaire. Elles ont peut-
étre un role modulateur de [I’autorégulation ; il semble que [l'inhibition des
prostaglandines par l'indométacine augmente les capacités d’autorégulation du
réseau vasculaire rétinien. Les péricytes en culture se contractent en réponse au

thromboxane et se relachent en réponse a la PGI2.
e Endothéline :

- L'endothéline-1 est produite par I’endothélium rétinien et est la substance
vasoconstrictrice la plus puissante connue actuellement. Il existe des récepteurs a
I’endothéline a la surface des cellules endothéliales rétiniennes. L'’endothéline- 1
contracte les vaisseaux rétiniens de maniére prolongée aprés injection intravitréenne

In vitro, I’endothéline contracte les péricytes.

e Systéme rénine- angiotensine:

- L’enzyme de conversion de I’angiotensine (ECA) est présente a la surface de la cellule

endothéliale rétinienne.
- L’injection intravitréenne d’angiotensine Il induit une vasoconstriction.

- La bradykinine et les inhibiteurs de I’'ECA se potentialisent pour dilater les artéres

rétiniennes.

¢ Interactions entre leucocytes et endothelium:

- A l'intérieur des vaisseaux on voit circuler, d’une part, les globules rouges en
colonnes, et d’autre part des leucocytes qui eux roulent le long de la paroi, s’y
arrétent par moment, puis repartent dans le flux sanguin. Ce phénomene de
roulement leucocytaire (rolling) est lié aux interactions entre leucocytes et cellules

endothéliales.
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- Cette interaction s’effectue par I'intermédiaire de protéines présentes a la surface
cellulaire, appelées molécules d’adhésion. Il en existe plusieurs familles dont les
intégrines, les cadhérines, les ICAM (integrin cellular adhesion molecule) et les

sélectines.

- La plupart du temps, cette interaction leucocytes- endothélium est limitée dans le
temps en raison du petit nombre de protéines impliquées, n’aboutissant qu’a un

ralentissement du leucocyte ou a son arrét dans la circulation pour un temps limité.

- En cas de processus inflammatoire, cette interaction peut étre plus forte, aboutissant
a un blocage du leucocyte. L'adhésion du leucocyte a la paroi vasculaire constitue le
premier temps de la diapédese, c’est- a- dire le passage du globule blanc a travers la

paroi vasculaire.

- Chez des patients atteints de la maladie de Behcet, cette adhésion a été retrouvée

augmentée.

Il. Physiopathologie :

1. Inflammation et ceil : [14]

1.1. Spécificités de I’'inflammation oculaire :

La tolérance immunitaire implique I'absence de drainage lymphatique et le privilege

immunitaire de I’ceil.

a. Absence de drainage lymphatique :

- L'ceil et quelques organes tels les testicules, le cerveau et le placenta sont dépourvus

de drainage lymphatique.

- Il est considéré comme ignoré par le systeme immunitaire. La théorie des antigenes
séquestrés et I’absence de délétion des clones auto- réactifs spécifiques de ces

molécules expliquent la possibilité de développer des pathologies auto- immunes.
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b. ACAID (anterior chamber associated immune deviation) :

- Ce phénomene oculaire met en jeu de multiples intervenants cellulaires et médiateurs.

Le résultat est une inhibition sélective de la réponse cellulaire et humorale.

- Ce privilege immunitaire se manifeste par une survie anormale, prolongée de cellules
ou de tissus étrangers implantés dans la chambre antérieure, le vitré et I’espace sous
rétinien.

- Ces antigénes introduits dans ces sites privilégiés déclenchent une réponse
immunitaire systémique avec suppression des réactions d’hypersensibilité retardée
et la persistance des réactions humorales non liées au complément et des réactions
cytotoxiques. Ce privilége immunitaire peut s’expliquer par la nécessité de protéger I'ceil
en favorisant les réponses immunitaires n’interférant pas avec I'intégrité des tissus.

c. Le privilége immunologigue de I’ceil

Le privilege immunologique est un processus actif protégeant les organes vulnérables qui ne
pourraient pas tolérer une inflammation intense sans perdre leur intégrité et leur fonctionnalité.
le privilege immunologique de I’eeil est observé au niveau de la chambre antérieure, de la cavité

vitréenne et de I’espace sous--rétinien.

e Les facteurs intervenant dans le priviléege immun :

Le privilege immunologique de I’eil est un phénoméne complexe qui fait intervenir :

- La présence de barrieres hémato-oculaires qui limitent I’entrée et la sortie de grosses

molécules, comme les protéines
- L’absence de drainage lymphatique
- Laprésence de facteurs immunosuppresseurs solubles dans I’humeur aqueuse

- Laprésence de ligands immunomodulateurs a la surface des cellules.
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1.2. Immunogénétique :

- Chez I'homme, les atteintes inflammatoires oculaires sont souvent associées au
complexe majeur d’histocompatibilité (complexe HLA ou CMH). - En tant que
cliniciens, nous voyons le lien entre rétino- choroidopathie de Birdshot et le HLA -
A29, la spondylarthrite ankylosante et le HLA- B27, et la maladie de Behcet et le HLA-
B5 1. Mais, ces antigenes n’existent pas uniquement pour jouer un rbéle dans
I'induction de maladies : leur réle est fondamental pour permettre a I’organisme de

répondre a des stimulants ou antigenes extérieurs.

1.3. L’auto- immunité :

- De nos jours ; on parle d’activation inappropriée des cellules T contre des auto-

antigénes.

- Les cellules CD 4, les cellules « helpers », jouent un réle majeur dans le contrble et

I’expression de I'inflammation intra-oculaire.

- Les antigénes uvéitogéniques : certains antigenes sont spécifiques a I'eeil et a la
glande pinéale (méme origine embryologique) et ne sont donc retrouvés nulle part

ailleurs dans le corps.

- Les antigénes spécifiques a I’eil existent dans la cornée, le cristallin, et I’épithélium

pigmentaire ; mais la majorité de ces antigenes seraient dans la rétine.
= L’antigéne rétinien S

C’est le premier antigéne uvéitogénique a avoir été purifié. Il s’agit d’une protéine
spécifique des photorécepteurs rétiniens. Cette protéine joue un role important dans la

phase de sensibilisation.
= L’interphotoreceptor Retinoid Binding Protein (IRBP) :

I s’agit d'une glycoprotéine soluble liant le retinol dans [I’espace

interphotorécepteurs. Elle induit une uvéite expérimentale.
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= La recoverine :

Protéine de petit poids moléculaire qui induit une uvéite et une pinéalite
expérimentale. Cet antigene est plutot impliqué dans les rétinopathies associées a des

cancers en pathologie humaine. Cette pathologie implique une immunité humorale.

2. Etiopathogénie des VR :

La vascularite rétinienne n’est pas clairement définie a I’heure actuelle. Malgré la
capacité de visualiser cliniguement la microvascularisation rétinienne, les mécanismes des
modifications vasculaires rétiniennes observées dans les différentes types de rétinopathie

vasculaire n'ont pas été bien élucidées [15,16,17].

Les manifestations de la gaine et du brassage vasculaires avaient déja conduit a la
conviction que la vascularite rétinienne résulte d'une réaction d'hypersensibilité de type lll
[18] Cependant, une rupture de la barriéere hémato-rétinienne secondaire a une atteinte
intraoculaire ou inflammation systémique résultant ces caractéristiques cliniques semble étre
plus probable. Cela ne tient pas pleinement en compte des patients présentant une vascularite
rétinienne primaire ou il reste encore beaucoup a faire, malheureusement, aucun modele humain

ou animal prouvé n'existe pour corroborer ces théories [19]

Sur la base des études histologiques, les modifications vasculaires de |'uvéite sont
caractérisées par une infiltration périvasculaire de lymphocytes compatible avec une
périvascularite, plutot qu'une véritable vascularite de la paroi vasculaire, qui serait caractérisée

par destruction de la paroi du vaisseau [20,21]

L’'immunité a médiation cellulaire semble également jouer un réle dans la pathologie des
modifications vasculaires rétiniennes inflammatoires, comme en témoigne la présence de CD4p

lors d’'une Analyse histopathologique de cellules T dans et autour des vaisseaux rétiniens [22].

La participation de divers marqueurs cellulaires inflammatoires, y compris les intégrines

et molécules d’adhérence cellulaire, a également été montrée [23,24], I'augmentation de
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I'expression de ces molécules peut jouer un réle important dans le recrutement de cellules

inflammatoires.

Notablement, il y’a un manque de données de la distinction entre les cas de périvasculite
qui ne sont pas progresser vers l'occlusion vasculaire, et ceux qui progressent. Dans le sous-
groupe de patients atteints de vascularite rétinienne présentant une maladie vaso-occlusive, le
mécanisme pathologique et les résultats histopathologiques associés sont susceptibles d'étre
distincts de ceux observés dans les cas de périvasculite non occlusive, bien qu'aucune étude

scientifique la preuve de cette hypothése est actuellement disponible.

Comme observé a la maladie de Behcet, des modifications vasculaires thrombotiques
peuvent survenir en raison de la présence d’endothéliale locale qui donne une perturbation ou
augmentation de l'activité de la prothrombine [22]. Cependant, la disparité a long terme des
résultats visuels lors de la comparaison des cas de vascularite rétinienne dans laquelle Ischémie
rétienne se produit avec ceux sans ischémie soutient également le concept de mécanismes

différents.

Dans une étude rétrospective, 38 yeux de 20 patients atteints de vascularite rétinienne

ischémique ont été comparés a 62 yeux de 33 patients atteints de vascularite non ischémique.

30 patients (34%) des yeux du groupe ischémique ont finalement de graves perte visuelle
comparativement a quatre patients (6%) yeux dans le groupe non ischémique; ils ont noté qu'il
n'y avait pas de différence significative dans le nombre médian de rechutes par an entre les deux
groupes [25] ,les Yeux présentant une vascularite occlusive ont des taux plus élevés de
complications menacant la vue, telles que oedeme maculaire cystoide , néovascularisation

rétinienne, infarctus maculaire et membrane épirétinienne [26].
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I1l. Epidiomiologie :

La vascularite rétinienne peut étre une manifestation initiale d'une maladie sous-jacente.
Selon une série, environ 55% des patients atteints de vascularite rétinienne avait une maladie
inflammatoire systémique associée [26,27]. Cette maladie peut aussi une condition idiopathique
isolée avec des estimations allant de 3% en 1996 étude détaillant les modeéles de référence de
l'uvéite dans un centre de soins tertiaires de la Nouvelle-Angleterre, 15% dans une revue
rétrospective plus récente de 25 années de données de la Clinique d'uvéite de I'Oregon Health
and Sciences University [28] , Cette variation peut étre en partie causée par les progrés des

modalités d'imagerie rétinienne.

La plupart des patients atteints de vascularite systémique ne présentent aucun signe ou
symptome clinique d'une vascularite rétinienne coexistante [28], En effet, sur 207 patients avec
une vascularite systémique, seulement trois (1,4%) avaient également une vascularite rétinienne

[28].

On pense que la vascularite rétinienne est plus fréquente chez les jeunes de moins 40 ans

[26,28]; I'age moyen au moment du diagnostic est de 34 ans, sans différence de sexe [29].

Ce trouble a tendance a étre bilatéral et peut menacer la vision. Un tiers des patients
peuvent présenter une perte de vision sévere (<20/200) du fait de la rétinopathie vascularite et

ses complications.

IV. Etude clinique :

Le diagnostic de vascularite rétinienne(VR), repose avant tout sur les aspects observés a
I’examen clinique du fond d’oeil par I'ophtalmologue et sur I'angiographie a la fluorescéine [30].
Le diagnostic n’est donc pas du tout synonyme de vascularite systémique, association en fait
assez rare comme le montrent différentes études [28,31]. Cependant il justifie une recherche
étiologique générale qui a coté des causes idiopathiques ophtalmologiques, pourra révéler une

fréquenteorigine infectieuse et quelquefois, une maladie systémique.
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Il faut auparavant éliminer toutes les vasculopathies qui pourraient prendre le masque

d’une vascularite rétinienne. [2]

1. Interrogatoire:

Cette étape est incontournable afin de connaitre les facteurs de risque, les signes
systémiques associés, et d’orienter les hypothéses diagnostiques principales et les examens

complémentaires.

L’interrogatoire doit tenir compte du terrain, notamment I’age, le sexe et I'origine

ethnique.

Il précisera aussi les antécédents ophtalmologiques, infectieux et médicaux du patient

a la recherche d’un signe orientateur vers une étiologie quelconque.

Le mode de vie et les facteurs de risque sont également précisés a I’anamnese ; on
recherchera la présence ou non d’animaux domestiques (le contact avec les chats orientant
vers une toxoplasmose par exemple), la notion de consommation de crudités ou de viande
crue, une piqure de tique, le statut vaccinal, la présence de conduites a haut risque d’IST

pouvant orienter vers une origine infectieuse.

Il précise aussi le mode évolutif de la vascularite rétinienne, les signes
ophtalmologiques associés ainsi que la présence ou non de signes généraux associés ; on
recherchera la notion de douleurs articulaires, d’aphtose bipolaire - tout en précisant sa
fréquence-, de troubles digestifs, de signes cutanés, de troubles respiratoires, de sensation de
picotement ou d’engourdissement, de céphalées ou de surdité, d’épisode infectieux récent ou a

répétition, de fievre ou d’altération de I’état général.

L’interrogatoire doit éliminer toute infection ou signe infectieux pouvant oreinter
vers une pathologie infectieuse curable. La notion de contage tuberculeux, un antécédent
personnel ou familier de tuberculose et des signes d’imprégnation tuberculeuse sont a

rechercher systématiquement, dans notre contexte.
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2. Circonstances de découverte et signes fonctionnels :

La VR est caractérisée par un début insidieux. Lorsqu’elle est segmentaire et éloignée
des vaisseaux du pole postérieur, elle peut n’avoir que peu de conséquences sur les fonctions

visuelles.

Dans sa forme chronique, les manifestations cliniques peuvent étre minimes ou
asymptomatiques pour le patient, et n’étre découvertes que fortuitement lors d’un

examen systématique du fond d’ceil.

La vascularite rétinienne peut étre une manifestation ophtalmologique aigué. Dans ce
cas, et surtout lorsqu’elle atteint les vaisseaux du poble postérieur, elle peut étre associée a
une baisse brutale de I'acuité visuelle, Cette baisse peut aussi étre la conséquence d’une
inflammation associée du nerf optique et/ ou de ses vaisseaux, ou d’un cedéme maculaire. Le
patient peut alors se plaindre d’un brouillard visuel, parfois de métamorphopsies, de

scotomes centraux ou d’anomalies de la vision des couleurs.

Lorsque la vascularite s’inscrit dans le cadre d’une pathologie systémique responsable
d’une uvéite, les signes cliniques de cette derniere doivent alors étre recherchés, notamment

des myodésopsies, une BAV, une rougeur oculaire.

3. Examen ophtalmologique :

Permet de collecter les principaux éléments d’orientation liés a I'atteinte du segment

antérieur et postérieur en cas de vascularite.

Doit étre complet, méthodique, bilatéral et comparatif.

3.1. L’acuité visuelle :

De loin et de prés, sans et avec correction. Elle est effondrée en cas d’atteinte des

vaisseaux du péle postérieur, d’cedéme papillaire ou maculaire, ou d’uvéite associée.
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3.2. L’examen de la cornée, des annexes et conjonctive :

Une hypertrophie des glandes lacrymales peut étre observée chez certains patients

présentant un syndrome de Gougerot- Sjogren ou une sarcoidose.
Le segment postérieur (maladie de Birdshot, vascularites rétiniennes idiopathiques).
Lésions cornéennes : Sont rares en cas d’uvéite postérieure ou de vascularite.

La tuberculose, la syphilis et I’herpes peuvent comporter une atteinte cornéenne et
des lésions de vascularite. On peut alors observer en cas de syphilis des infiltrats cornéens
marginaux ou des kératites stromales bilatérales, En cas de tuberculose une kératite stromale

interstitielle unilatérale et récidivante peut étre présente.

3.3. Examen de la chambre antérieure :

La chambre antérieur est optiquement transparente, il n’ya pas de cellules présente de

I’humeur aqueuse, et la concentration proteique y est faible.
e Tyndall protéique et cellulaire :

L'inflammation oculaire aigué ou chronique s’accompagne d’une rupture de la

barriére hémato- aqueuse avec passage de protéines et de cellules inflammatoires.

Un tyndall protéique isolé, sans tyndall cellulaire et sans précipités rétro- cornéens,
ne traduit pas une inflammation active mais une rupture chronique de la barriére hémato-

aqueuse.

L’évolution sous traitement peut étre appréciée en quantifiant le tyndall ou en

s’aidant d’une mesure objective par le laser cell flare meter.
e Hypopion :

Correspond a l'accumulation de cellules inflammatoires dans la chambre antérieure. Il

peut étre minime, détécté uniquement a I’examen biomicroscopique (verre de gonioscopie).
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3.4. Examen de l’iris :

Une source d’information essentielle, cette analyse comprends la recherche d’une
hétérochromie, de zones de transillumination, de nodules dans le stroma irien ou au bord

pupullaire.

Les précipités iriens et les nodules de Koeppe et de Bussaca sont observés dans les

formes chroniques ou séveres de la maladie de la VKH.

Les nodules iriens proprement dits sont rares, ils correspondent a des granulomes

inflammatoires intra- stromaux.

Synéchies iriennes antérieures ou postérieures signent de lI’association a une uvéite

synéchiante.

L’examen de 'iris doit rechercher une rubéose irienne dans le cadre d’une VR compliquée

de glaucome néovasculaire.

3.5. Examen du cristallin :

L’analyse du cristallin débute par la recherche des dépo6ts pigmentaires sur la capsule
antérieure.Par la suite, il faut étudier les differents éléments cristalliniens pour rechercher une
cataracte, ce qui n’est pas facile si la pupille est synéchiée en myosis en deheors du contexte
clinique est peut étre la complication de toute inflammation intra-oculaire prolongée ansi que la

consequence d’une corticopthérapie.

3.6. Atteintes vitréennes :

Les opacités vitréennes sont classées selon leur taille, leur localisation et leur aspect.

Seuls les dépots a type d’ceufs de fourmi sont évocateurs de sarcoidose.

L’évaluation du tyndall vitréen devient difficile en cas de perte de transparence des

milieux.

On peut également noter un tyndall vitréen hématique ou une hémorragie intra-

vitréenne organisée compliquant la vascularite rétinienne.
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Cet examen ophtalmologique sera enfin terminé par I’examen au fond d’ceil et de la
périphérie rétinienne qui permetteront d’apprécier les caractéristiques de la vascularite
rétinienne. L’angiographie a la fluorescéine est indispensable pour I'analyse précise de ces
anomalies, ainsi que de ’',cedéme maculaire et de I'ischémie périphérique.

3.7. Les Observations ophtalmoscopiques au FO :

a. Signes de vascularite : [3,32 ]

e Engainement vasculaire :

L’engainement des vaisseaux sanguins rétiniens (diminution de la lumiere du vaisseau,
épaississement de ses parois de couleur blanc-jaune) est le signe ophtalmoscopique
caractéristique d’une inflammation des vaisseaux sanguins ou VR. Ces vascularites peuvent
toucher les veines et/ou les artéres et se manifester comme des phlébites, des périphlébites,
des artérites, des capillarites ou encore comme une association de ces diverses localisations

inflammatoires.

C’est I'une des manifestations les plus précoces de la vascularite rétinienne, elle
peut également étre le seul signe objectif démontrant un processus inflammatoire au

niveau de la paroi des vaisseaux.

L’engainement donne |’aspect jaune blanc des bords de la veine : périphlébite

(image 3), avec une constriction variable de la lumiere vasculaire qui elle, apparait rouge.

Pourtant, méme si I’engainement des vaisseaux sanguins de la rétine est un signe
caractéristique de la vascularite rétinienne, le reflet normal des vaisseaux rétiniens peut chez
certains jeunes mimer un saignement vasculaire et peut étre interprété de maniere erronée

comme une véritable vascularite rétinienne.

Les périphlébites avec un aspect en tache de bougie sont trés évocatrices de sarcoidose.
Ces lésions correspondent a des périphlébites accompagnées d’infiltrats inflammatoires

périvasculaires.
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e Phlébite :

Quand la vascularite affecte essentiellement les veines rétiniennes, on parle de phlébite
rétinienne. Les veines apparaissent alors foncées. On observe une stase sanguine relative et

les veines affectées présentent un aspect boudiné.
e Modifications du calibre des vaisseaux

En raison des réactions inflammatoires dans la paroi des vaisseaux, de leur engainement

et de leur restriction partielle de la lumiere des vaisseaux, le calibre vasculaire varie.

Ce phénomene localisé et non linéaire confére aux vaisseaux une forme « saucissonnée ».
Cette configuration vasculaire particuliere est un signe typique de vascularite rétinienne.
e Vascularite segmentaire :

La vascularite peut rester localisée a un seul segment vasculaire, sans signe clinique ou

ophtalmoscopique
e Vaisseau fantéme :

Le rétrécissement partiel ou total de la lumiere vasculaire (aspect de « vaisseau fantome »)
se caractérise histologiquement a la phase chronique par une accumulation périvasculaire de
leucocytes et plus particulierement de lymphocytes. Il peut s’associera des diffusions vasculaires,
des aspects d’exsudats cotonneux indiquant une ischémie rétinienne locale, des saignements
péri-vasculaires et des hémorragies intravitréennes ou fréquemment a différents aspects d’uvéite

sous—jacente.
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Figure n°26 : Photo de I’angiographie montrant une périphlébite active avec des tortuosités

veineuse en inférieur ainsi que de multiples petites hémorragies rétiniennes.

b. Signes associés :

e L’atteinte maculaire :

L’cedéme maculaire qui se traduit par un épaississement diffus de la macula avec perte du
reflet normal fovéolaire. L’OM représente la premiere cause de baisse de I’AV des VR [22],
observé dans 60 % des cas dans la littérature, plus particulierement dans les VR avec atteinte

veineuse du pole postérieur avec capillaropathie cedémateuse.

Actuellement, la tomographie par cohérence optique ou « OCT » est systématique

pour une évaluation précise qualitative et quantitative de I’OM.

Il est fréquent au cours de la choriorétinopathie de type birdshot, de la sarcoidose, des

pars planites, de la maladiede Crohn, de la MB et de certaines uvéites infectieuses [2]
e L’atteinte papillaire :

Un cedeme papillaire est fréquemment retrouvé en cas d’inflammation du segment
intermédiare ou du segment postérieur et n’a pas nécessairement une valeur prédictive
péjorative. Par contre, une inflammation chronique avec papillite persistante risque d’induire des

déficits du champ visuel.
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e Les foyers choriorétiniens :

Des foyers choriorétiniens uniques ou multiples peuvent étre observés, parfois d’ages

différents.

Devant une vascularite associée a un foyer choriorétinien unique on penserait plutot
a une toxoplasmose [33], une tuberculose, une nocardiose ou a un syndrome

paranéoplasique.

La constatation d’un foyer pigmenté cicatriciel oriente vers une toxoplasmose mais n’est
pas pathognomonique. Celui- ci peut également s’observer dans le carde d’une toxocarose, de

choroidites multifocales et de granulomes tuberculeux.
e Les infiltrats rétiniens :

Des infiltrats rétiniens blanchatres localisés dans les couches profondes de la rétine sont
rapportés spécifiqguement dans la maladie de Behcet dans 33% des cas selon I’étude de Graham

et coll [26] Ces infiltrats peuvent se résorber laissant alors des cicatrices pigmentées.
e L’uvéite intermédiaire :

L’uveite intermédiare se définit par une inflammation qui concerne les procés ciliaires

ou la rétine antérieure (pars plana).

Parmis les uvéites intermédiaires, on distingue une entité particuliere, la pars planite

qui est d’origine idiopathique. La présence de banquise est typique de la pars planite.

4., Examen clinique :

L’examen clinique prend toute son importance a la recherche d’élément d’orientation

en faveur d’'une maladie de systéeme ou d’une pathologie infectieuse en cause. [3]

4.1. Examen dermatologique :

Recherche des aphtoses buccaux et génitaux ou une cicatrice d’aphtose génitale, une

pseudo- folliculite, une Iésion acnéiforme, Ces signes orientent vers une maladie de Behcet.
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Le Pathergy test est utile pour le diagnostic de la maladie de Behcet, mais il n’est pas
spécifique a 100%. Bien qu'un Pathergy test positif soit utile dans le diagnostic de la maladie

de Behcet, seule une minorité des patients atteints de cette maladie ont un test positif. [34]

L’érytheme noueux quand il est retrouvé oriente vers une sarcoidose et la biopsie d’un
nodule sous cutané en fera le diagnostic de certitude. Il peut également s’observer en cas de

primo- infection tuberculeuse.

La présence d’un vitiligo, d’une poliose ou d’une alopécie peut orienter vers une

maladie de Vogt- Koyanagi- Harada qui reste aprés tout un diagnostic d’élimination.

4.2. Examen pleuro- pulmonaire:

On recherchera des signes pouvant orienter vers une sarcoidose ou une tuberculose

pulmonaire.

4.3. Examen ostéo- articulaire:

Précise le caractere inflammatoire ou mécanique de [I’atteinte articulaire, sa
localisation axiale ou périphérique, la présence d’entésopathie, d’arthrite, d’ankylose
articulaire ce qui permettraient d’évoquer le diagnostic de spondyloarhtropathie, de certaines

maladies de systéme ou d’étiologies infectieuses.

4.4. Examen neurologique :

La vascularite rétinienne peut s’inscrire dans le cadre d’'une sclérose en plaque,
d’une maladie de Behcet avec ou sans atteinte neurologique, ou dans le cadre d'un
syndrome de VKH. Ceci justifie un examen neurologique complet dans le cadre de I’enquéte

étiologique de toute vascularite rétinienne.

On rechechera alors un syndrome méningé, un syndrome pyramidal, ou méme un

syndrome cérébelleux.
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4.5. Examen des autres appareils :

e Digestif :

Son atteinte peut s’inscrire dans le cadre d’'une maladie de Crohn, RCH, maladie de

Behcet.
Le toucher rectal va chercher des rectorragies ou des mélénas.
e ORL:
On recherchera des signes en faveur d’une infection de cette sphere.

L’examen recherchera également une surdité de transmission dans le cadre d’un VKH.

V. Etude paraclinigue :

1. Bilans a visée ophtalmologique

1.1. Angiographie a la fluorescéine :

L’angiographie permet de faire la bilan de I'atteinte rétinienne et de dépister des
anomalies infra cliniques, ainsi elle peut objectiver des fuites de colorant au niveau des
vaisseaux, un cedéme macualire ou des loges d’cedéme rétinien, d’hémorragies ou d’exudats.cet

examen est donc particulierement utile pour un diagnostic précoce et pour le suivi [35].
La fluorescéine sodique injectée est visualisée a I'intérieur des vaisseaux rétiniens.

Une altération de I'intégrité de la paroi vasculaire entraine une imprégnation accrue du
bord des vaisseaux rétiniens. Lors d’une altération de la barriere hémato- rétinienne, une

diffusion de la fluorescéine a partir des vaisseaux concernés peut étre observée.

Elle permet de détecter ou de confirmer les lésions du pble postérieur, d’en apprécier
la sévérité, et de mettre en évidence les complications et leurs mécanismes, notamment

I'ischémie maculaire ou périphérique, les occlusions vasculaires et les néovaisseaux.

L’OMC peut étre mis en évidence a I’'angiographie, on observe alors une accumulation

progressive du colorant, au cours de la séquence, dans des logettes pseudokystiques (Figure 27).
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Au cours du suivi, I’angiographie est indispensable pour évaluer la réponse thérapeutique

en objectivant la régression ou I’aggravation des lésions.

Figure n°27 : Oedeme maculaire cystoide en angiographie

< Caractéristiques angiographiques des Iésions de vascularites :

e Les lésions actives, a type de manchons blancs duveteux, sont hyperfluorescentes des les
temps précoces et intermédiaires. Cette hyperfluorescence persiste aux temps tardifs.

(Figure 28 et 29)

-

SE—

Figure n°28 : Photo- couleur de périphlébites avec sa traduction angiographique aprés injection

de fluorescéine.
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Figure n’ 29 : Clichés angiographiques a la fluorescéine : noter les diffusions étendues des

parois des veines et des artéres. [36]

e Les lésions cicatricielles a type de manchons secs périvasculaires n’ont pas toujours une
traduction angiographique et sont parfois discretement hyperfluorescentes aux temps

intermédiaires et tardifs. (Figure 30)

Figure n°30 : Angiographie a la fluorescéine mettant en évidence des vasculites rétiniennes

cicatricielles compliquant une hypersensibilité au BK. [2]

e les lésions d’angéite givrée, ou lI'ensemble des vaisseaux rétiniens prend un aspect
d’arbre givré, sont rapportées dans les affections suivantes : SIDA, la toxoplasmose, les
rétinites a CMV, le LED, les atteintes liées aux virus du groupe herpés, la maladie de

Crohn, les leucémies et les lymphomes. (Figure 31)
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Figure n°31 : Cliché couleur montrant un aspect caractéristique d’angéite givrée : les vaisseaux

rétiniens reproduise une image d’arbre recouvert de neige.

e Une diffusion anormale et importante du colorant (« leakage » pour les anglo- saxons)

est observée en cas de néovaisseaux rétiniens (Figure 32).

Figure n°32: Angiographie a la fluorescéine montrant un néovaisseau en supero- nasal (fleche)

avec zone d’ischémie rétinienne.[37]
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1.2. L’angiographie au vert d’indocyanine : [38]

Ce moyen d’imagerie a modifié notre approche des pathologies inflammatoires ou
infectieuses du segment postérieur. Il permet de préciser le type et la sévérité de I'atteinte
choroidienne (ischémie ou masquage), de détecter des lésions infracliniques, de définir des

signes pronostiques et d’évaluer la réponse thérapeutique.

L’angiographie au vert d’indocyanine précise la sévérité de I’atteinte choroidienne et
semble étre un marqueur de la réponse thérapeutique et du risque de récidive avant la

normalisation ou la réapparition des anomalies en angiographie ala fluorescéine.

1.3. L’OCT ou tomographie a cohérence optique [39,40,41,42] :

Peut apporter un réel bénéfice dans la prise en charge des atteintes oculaires au cours

des vascularites et plus généralement dans les situations ou il existe une uvéite postérieure.

Figure n°33 : Appareil d’OCT [43].

L’OCT a un intérét principal dans la mesure de I’épaisseur de I’cedeme maculaire qui

est une complication fréquente des vascularites rétiniennes.

Elle montre dans ce cas des logettes au sein de la couche plexiforme externe et nucléaire

interne qui peut étre parfois associé a un petit décollement séreux Sous-jacent (Figure 34).
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Figure n°34 : Image OCT d’OMC: logettes visibles dans les couches plexiformes

externes et nucléaires internes [40]

En cas de décollement séreux du neuroépithélium associé, I’OCT va mettre en évidence

une zone hyporéflectique sous- rétinienne.

L’OCT permet également d’explorer l'interface vitréo-rétiniennes a la recherche de
membrane épirétinienne ou de brides vitréo-rétiniennes, de mettre en évidence un trou

maculaire (Figure 35) ou un épaississement rétinien associé.

L’OCT trouve ainsi sa place dans le suivi et I’évaluation de la réponse au traitement.

http/fwww_oct-optovue com

Figure n°35 : Image OCT montrant un trou maculaire : solution de continuité totale des

couches rétiniennes au niveau du trou.
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FO : Couche des fibres optiques.
-Cnrpsvitré CG : Couche des cellules Ganglionnaires.
Pl : Couche plexiforme interne.

NI : Couche nucléaire interne.

PE : Couche plexiforme externe.

NE : Couche nucléaire externe.

E/l : Ligne de jonction des segments
externes/segments internes des

photorécepteurs.

. ! ! B EP : Epithélium pigmentaire.
htlp:."aw.'.wm:t-nprita'lmc:,n BB . chorio-capillaire,

OCT de rétine nomale Ch - Choroide.

FH : Couche des fibres de Henlé.

MLE : Membrane limitante externe.

Figure n°36 : OCT d’une rétine normale [43].

1.4. L’échographie oculaire mode B :

L’exploration en mode B constitue la partie essentielle de I’exploration et explore les

lésions dans les trois plans de I’espace.

L’échographie oculaire est indiquée d’emblée en cas de visualisation imparfaite du fond
d’oeil, notamment en cas d’hémorragie intravitréenne (Figure 37) ou de I'hyalite trés dense, elle

met bien en évidence la mobilité du vitré et les adhérences vitréo-rétiniennes pathologiques [42].

Elle peut mettre en évidence des néovaisseaux pré-rétiniens ou prépapillaires, un
épaississement maculaire, un foyer ou un épaississement choroidien, une hémorragie vitréenne,

un décollement rétinien et parfois la présence d’un corps étranger [44,45].
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Figure n°37 : Echographie oculaire en mode B montrant un DPV incomplet avec une hémorragie

rétro- hyaloidienne dans un cas de maladie d’Eales [46]

1.5. Les potentiels évoqués visuels : PEV

Les PEV Mesurent I'état fonctionnel du nerf optique et de la macula en analysant, aprés

stimulation lumineuse, les variations des potentiels électriques au niveau du cortex visuel.

La confirmation par les PEV d’un épisode préalable de névrite optique rétrobulbaire en est
un exemple d’utilisation typique, ainsi les PEV jouent un rbéle marqué dans la confirmation du
diagnostic de la sclérose en plaque (SEP) par la mise en évidence d’une augmentation du temps

de latence des PEV [47].

1.6. Le champ visuel :

L’examen du fond d’oeil associé a des anomalies du champ visuel permet de poser
plusieurs diagnostics, ainsi, le décollement de rétine entraine une amputation du champ visuel
qui est fonction de I'étendue et de la localisation de la rétine décollée, les maculopathies
entrainent un scotome central avec ou sans métamorphopsie retrouvées a la grille d’Amsler, et

les choriorétinites entrainent un déficit localisé [48].
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2. Bilan a visée étiologique :

2.1. Bilans biologigues :

a. Numération formule sanquine (NFES) :

Elle fait partie du bilan initial de toute inflammation oculaire et doit étre toujours
pratiquée avant l’instauration de tout traitement. Elle peut d’orienter le diagnostic .A titre
d’exemple une hyperleucocytose orienterait vers une étiologie infectieuse bactérienne alors
gu’une hyperoésinophilie ferait évoquer une parasitose. Une lymphopénie relative peut étre
observe entre autres au cours d’une sarcoidose une anémie peut étre secondaire aussi bien a des

affections systémiques qu’infectieuses. [49]

b. Les marqueurs de I’'inflammation :

e Vitesse de sédimentation (VS) :

La vitesse de sédimentation (VS) est un marqueur non spécifique du taux de globulines et
de fibrinogéne plasmatiques. Son élévation témoigne d’un processus infectieux, inflammatoire

ou tumoral sans préjuger sa cause.
C’est un examen simple, rapide, peu couteux, mais trés peu spécifique [50]
e Réactive protéine (CRP) :

Marqueur plus sensible mais peu spécifique, la CRP est I’examen de choix pour le
suivi des affections inflammatoires car la VS peut prendre plusieurs semaines avant de se
normaliser [50].

e  Fibrinémie :
C’est la mesure du taux sanguin de fibrine qui est la forme active du fibrinogene,

facteur de coagulation.

Le taux normal est de 4 a 5 g/l de plasma. Ce taux est élevé en cas de maladie

inflammatoire.
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c. Bilan phospho-calcique :

Il est surtout réalisé dans le sens d’une sarcoidose ou on peut observer une hypercalciurie
et une hypercalcémie dues a I'augmentation du taux de 1.25 dihydroxy vitamine D et qui sont

retrouvées dans 5 a 18 % des formes oculaires de sarcoidose.

d. Dosage de I’enzyme de conversion (ECA) :

Les taux circulants de I'ECA sont particulierement élevés au cours de la sarcoidose
chez deux tiers des patients. Les résultats sont interprétés en fonction des normes qui sont
différentes selon I'age et le sexe. [49] Toutefois, il existe d’autres situations ou I’ECA peut
étre élevée comme la tuberculose, diabéte, les maladies fongiques, les cirrhoses, les
hyperthyroidies et certaines tumeurs malignes. Chez les patients hypertendus traités par des

inhibiteurs de I’enzyme de conversion. [51]

e. Bilan infectieux et sérologigue :

Le bilan infectieux est demandé en fonction de I'orientation clinique et biologique surtout

en cas de présence de signes extra-oculaires évocateurs.

Les Sérologies : Actuellement elles sont demandées de plus en plus, méme en absence
de signes généraux orientateurs, vu leur fréquence élevée, leur gravité, et leur caractére

curable.

Une sérologie syphilitique, une sérologie VIH, des sérologies hépatiques (HVC, HVB, CMV),
une sérologie toxoplasmique et sérologie de lyme peuvent s’avérer nécessaire méme en
I’absence d’éléments d’orientation. Dans certains cas, dont la toxoplasmose, une sérologie n’a

de valeur que lorsqu’elle est négative pour écarter un diagnostic.

L’ECBU est demandé systématiquement avant tout traitement corticoide.
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f. Bilan tuberculeux :

e |DR:

Elle consiste a I'injection de dix unités de tuberculine au niveau de I'avant-bras, la lecture
est effectuée aprés 72 heures. Une induration de diametre supérieur a 6 mm correspond a une
positivité.

Le caractere phlycténulaire de la réaction oriente vers une tuberculose. En revanche,

I’anergie tuberculinique est en faveur d’une sarcoidose.

L’interprétation de cet examen dépend de I’état de vaccination du sujet par le bacille bilié

Calmette Guérin (BCG), et de I'IDR [49].
e QuantiFERON:

Interferon-Gamma Releasing Assay (IGRA) ou Le Quantiféron® -TB (Cellestis, Victoria,
Australia) est un test qui mesure par technique ELISA la production d’IFN- des lymphocytes T
stimulés. Un échantillon de sang total est incubé pendant 24 heures avec deux antigénes
spécifiques de MT (ESAT6 et CFP10). En cas de TB active ou latente, la réponse immunitaire Th1
spécifique va étre a I'origine d’une production d’IFN- par les lymphocytes T stimulés. Aprés
centrifugation et marquage par un anticorps anti-Fc, la concentration en IFN- est déterminée par
densité optique. Le test QFN-TB InTube utilise un troisieme antigene spécifique (TB7.7). La
plupart des études concernant les TB oculaires ont utilisé le Quantiféron® [52], IGRA dans les
pays a forte endémie pour la TB La sensibilité du QFNTB pour dépister les TB oculaires variait
entre 77%et 93% [53, 54,55], La valeur prédictive négative rapportée de la combinaison IGRA/IDR
était estimée de 79% a 84 % [55,56].

g. Bilan immunologigues :

e Anticorps anti- nucléaires, anti- AND natif, dosage du complément :

La recherche d’anticorps antinucléaire est positive dans 95% des cas de LED mais non
caractéristique. Leur présence est en faveur d’une connectivite chez I'adulte et d'une

arthrite juvénile idiopathique chez I’enfant.
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L’association hypocomplémentémie, taux élevé d’anticorps anti- DNA natif est hautement

suggestive d’'une maladie lupique active.
e Les anticorps anticytoplasme des polynucléaires Neutrophiles (ANCA) :

IIs sont devenus les marqueurs de la granulomatose avec polyangéite qui fait
actuellement figure de maladie auto-immune a part entiére. La technique de référence utilisée
est une immunofluorescence indirecte mettant en évidence deux aspects les c-ANCA et les p-

ANCA.
e Facteur rhumatoide :

C’est un auto-anticorps contre le fragment Fc des immunoglobulines présentes en cas
d'arthrite rhumatoide et de diverses connectivites (LED, Syndrome de Sjogren). Sa négativité

n’exclut pas le diagnostic [ 5 1]

h. lonogramme complet et bilan hépatique et rénale :

Incluant une glycémie a jeun, une kaliémie et une natrémie utiles dans le cadre du bilan
préthérapeutique dans I’éventualité d’une corticothérapie systématique ou d’un traitement

immunosuppresseur.

Un bilan rénal et hépatique est également réalisé a la recherche d’une atteinte des
deux organes dans le cadre d’une affection générale mais aussi dans le bilan

prétherapeutiques.

i. Ponction lombaire :

Elle est pratiquée aprés un examen neurologique et permet de mettre en évidence une
méningite lymphocytaire au cours d’un syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada ou d’une ophtalmie
sympathique, d’une infection virale, d’une tuberculose, d’une syphilis ou d’un lymphome oculo-

cérébral.
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j- Antigénes HLA :

- HLA B27 : les SPA, le syndrome de Fiessinger- Leroy- Reiter (FLR) et le rhumatisme
psoriasique appartiennent au groupe des spondylarthropathies liées au groupe HLA B27

avec un taux d’association compris entre 70 et 90%.
- HLA DR1 et DR4 : la polyarthrite rhumatoide est fortement liée a ce groupe HLA.

- HLA B51 : corrélé a la maladie de Behcet, bien que 46% des patients présentant une

maladie de Behcet sont HLA B51 négatifs.

- HLA et vascularites idiopathiques : un typage HLA B44 est préférentiellement lié aux formes
ischémiques des vascularites idiopathiques [49,51]. Le typage HLA A29, classiquement liée
a la maladie de Birdshot, est rencontré chez les patients ayant une vascularite
idiopathique oedémateuse.

2.2. Bilans Cyto —histologiques :

Le lavage broncho alvéolaire occupe une place intéressante dans le diagnostic de la
sarcoidose surtout s’il existe des signes respiratoires évocateurs, il  objective une

lymphocytose et un rapport CD4/ CD8augmenté.

Les biopsies pulmonaires transbronchiques sont positives dans 61% des «cas de

sarcoidose avec une radiographie pulmonaire normale.

Des biospsies des sites accessibles peuvent étre réalisées (peau, conjonctive, glandes
lacrymales ou salivaires). Il faut privilégier la biopsie des glandes salivaires dont la sensibilité

estde 61%. [57,58]

Des biopsies intestinales sont faites, au cours de I’examen coloscopique, devant une
suspicion d’entérocolopathies inflammatoires.

2.3. Bilans radiologiques :

Les examens radiologiques sont demandés en function de I’orientation étiologique.

La radiologie pulmonaire est demandée en premiere intention si une sarcoidose ou une

tuberculose est suspectée, cet examen peut étre complété par une tomodensitométrie thoracique
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a la recherche d’adénopathie infra-radiologique, une atteinte interstitielle, ou pour guider une

éventuelle biopsie.

Les autres bilans, notamment les radiographies des articulations, du rachis et des
sacro- iliaques sont demandées devant des signes de maladie rhumatismale, une IRM
cérébro- médullaire est demandée si on pense a une SEP ou a la recherche de signes de

neuro- Behcet.

2.4. Autres bilans :

La diversité des étiologies des VR expliquent la multitude des examens paracliniques
pouvant étre utile dans la conduite diagnostique. Tous les autres examens qui n’ont pas été cités

ci-dessus seront discutés au cas par cas.

VI. Les forms cliniques :

1. Les artérites: [58]

L’atteinte artérielle est plus fréquente en cas de connectivites, de neurorétinites virales
(groupe herpés), de maladie d’Eales et de tuberculose. La maladie de Behcet touche

initialement les veines, I’atteinte artérielle ne s’observe qu’aprés un certain délai.

Des engainements segmentaires artériels (periarteritis retinalis segmentalis) ont été
décrits dans certaines infections, (I’herpeés, la syphilis, la tuberculose) et dans des pathologies
inflammatoires notamment le lupus, le syndrome de Churg et Strauss, la sarcoidose, la péri-

artérite noueuse, la maladie de Wegener et le syndrome de Goodpasture.

- L'occlusion d'une artére ou d'une artériole rétinienne est responsable d'une nécrose
rétinienne du territoire correspondant. La reperméabilisation est tres fréquente, mais la

récurrence de l'occlusion artérielle est classique.
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Papille
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' branche artérielle
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Figure 38 : Angiographie a la fluoreisine montre une occlusion d’une branche artérielle

L'examen ophtalmologique et I'angiographie précisent I'étendue du territoire non perfusé.
Il existe parfois des diffusions anormales de colorant témoignant de l'altération vasculaire
pariétale. En bordure de l'infarctus rétinien, il peut exister des diffusions de colorant
secondaires a une capillaropathie périlésionnelle. A un stade plus évolué apparaissent des

micro-anévrismes et des néovaisseaux rétiniens.

L'occlusion artériolo-capillaire est responsable d'oedémes rétiniens, voire des
décollements séreux de la rétine. La cicatrisation de [|'épithélium pigmentaire laisse

apparaitre des taches d’Eschnig.

2. Les formes topographigues :

2.1. VR du pble postérieur : [32]

Si un ou plusieurs gros vaisseaux du segment postérieur sont concernés, une

détérioration progressive de la vue peut étre le motif d’'une consultation ophtalmologique.
Cette forme est caractérisée par un aspect anevrysmal.

Une participation papillaire et maculaire et fréquemment rencontrée.

2.2. VR périphérique :

Il s’agit souvent de périphlébites périphériques avec un aspect effilé de ces derniers.

L’acuité visuelle peut rester longtemps conservée au cours de cette forme.
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Des thromboses veineuses et des néovaisseaux périphériques sont souvent observés.

2.3. VR bipolaire :

C’est une forme évolutive de la périphlébite périphérique ou I’atteinte du podle postérieur

complique I’atteinte périphérique initiale.

3. Les formes évolutives : [32]

3.1. Les formes régressives :

Les formes régressives avec régression compléte des signes de vascularite sont rares.
Néanmoins, des séquelles peuvent persister tels des engainements vasculaires mais sans
diffusion a I’angiographie, ou une atrophie chorio- rétinienne.

3.2. Les formes récidivantes :

Les récidives sont habituelles au cours de cette pathologie méme sous un traitement
bien conduit ce qui explique le pronostic fonctionnel assez réservé chez les patients

atteints de VR.

3.3. Les formes chroniques ou subaigues :

La vascularite rétinienne peut se manifester d’une facon aigue ou avoir une évolution
chronique ou les manifestations cliniques sont minimes, ce type de manifestation chronique est
le plus souvent observé chez les jeunes adultes et typiquement associé a une étiologie «

idiopathique ».

Une vascularite rétinienne chronique et active peut suivre une phase initiale aigué de
la maladie ou évoluer indépendamment sans stade aigu initial et périodes de rémission
partielle. La vascularite rétinienne chronique et active est probablement la forme la plus

fréguemment observée en pratique clinique.
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4. Les formes compliquées (voir complications).

5. Les VR chez I’enfant :[59,60]

. Il s’agit d’'une manifestation rarement decrite chez I’enfant, mais grave pouvant mettre

en jeu le pronostic visuel.

Les étiologies idiopathiques et infectieuses sont les plus fréquentes, les causes
infectieuses doivent étre recherchées systématiquement avant toute thérapeutique

immunosuppressive. Les récidives et les complications sont fréquentes.

VII. Les étiologies :

En se basant sur la classification de Levy- Clarck et Nussenblatt [17], les vascularites
rétiniennes sont divisées en quatres groupes étiologiques distincts : les VR idiopathiques,
les VR associées a une athologie strictement oculaire, les VR associées a une pathologie

systémique et enfin les VR d’origine infectieuse.

Vascularites rétiniennes
. T
— T
. ——
. T
T
| Mon infectieuses
-—.;____._.--- a.._'H-.__\_H_
- ..
‘-"d—f R"'H-..h
Wirus groupe herpés, CHM Y, Epstein-Barr Maladies ocoulaires pures Maladies systémiques
Toxophsmose
Syphilis WR idiopathiques Sarcoidose
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Figure n°39 : Etiologie des vascularites rétiniennes.
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1. VR d’origine infectieuse :

L’infection peut étre d’origine bactérienne, virale, fongique ou parasitaire. Lorsque la
vascularite est d’origine infectieuse, elle est habituellement associée a une atteinte des autres

tissus oculaires

1.1. Les causes virales : [61]

Les atteintes rétiniennes d’origine virale sont surtout causées par les virus de la

famille des herpesviridae. On cite :
e Rétinites nécrosantes d’origine herpétique : syndromes ARN et PORN

Le syndrome ARN est une rétinite virale nécrosante sévere. Il est lié aux virus de la
famille des herpesviridae, principalement le varicelle- zoster virus (VZV), les virus herpes

simplex 1 et 2 (HSV- 1 et HVS- 2) mais aussi occasionnellement le CMV et EBV [62, 63,64].

Ce syndrome affecte des patients immunocompétents avec des pics de fréquence vers 20

et 50 ans. L’'HSV- 2 touche plutot les patients plus jeunes.

La clinique est caractérisée par un ou plusieurs foyers de rétinite nécrosante
périphérique a extension circonférentielle vers le pble postérieur, une artérite rétinienne
occlusive et une réaction inflammatoire importante dans le vitré et la chambre antérieure,

L’atteinte du nerf optique est fréquente et de mauvais pronostic.

La VR est caractérisée a la phase active par un engainement vasculaire et la présence de
petites hémorragies intrarétiniennes autour des vaisseaux.L’ischémie secondaire aux
occlusions vasculaires est un facteur contribuant a la perte de vision qui est souvent sévére

[51].

Le diagnostic est posé devant le tableau clinique et nécessite la mise en route d’un
traitement sans délais. La confirmation du diagnostic peut se faire, aprés ponction de la
ponction de la chmabre antérieure (PCA), par la recherche des génomes des virus herpés en

PCR ou par le dosage des anticorps sanguins et intraoculaires et le calcul du coefficient de
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charge immunitaire. L’amplification du génome est plus volontiers positive dans les
premiers jours de la maladie, alors que le coefficient de charge est plus contributif dans les

2 ou 3 semaines suivant le début des signes cliniques [62].

Chez les sujets immuno- déprimés, la forme rencontrée est d’évolution
fulgurante, c’est le syndrome PORN. Il est souvent d’emblée bilatéral et les lésions
nécrosantes, miltiples, localisées au pole postérieur progressent en quelques jours a toute
I’étendue de la rétine. En raison du déficit immunitaire, il n’y a pas ou peu d’inflammation
dans le vitré. Les DR secondaires sont fréquents et le pronostic visuel est réservé. Le VZV
est le plus fréqguemment responsable et un épisode antérieur d’infection a VZV est souvent

rapporté.
e Rétinite a CMV :

La complication oculaire opportuniste la plus fréquente chez les patients atteints du
Sida. Elle touche 30% a 40% des patients a un stade profond d’mmunosuppression

(CD<50/mm3).

Le recours des traitements antirétroviraux a permis de diminuer son incidence de 80%. La
rétinite pouvant étre asymptomatique, un examen systématique du FO chez les patients a risque

permet de diagnostiquer des atteintes périphériques précoces et asymptomatiques [65].

L’aspect clinique est variable, une forme oedémateuse est caractérisée par une ou
plusieurs plages d’cedéme et de nécrose de la rétine, associées a des hémorragies

rétiniennes. Ces lésions suivent souvent le trajet d’un vaisseau.

Une vascularite rétinienne est parfois associée. La deuxiéme forme, plus fréquemment
observée en périphérie rétinienne, est caractérisée par des lésions blanc jaunatre d’aspect

granulaire. Les hémorragies rétiniennes sont alors absentes ou peu nombreuses.

Plus rarement, la présentation clinique est celle d’une vascularite diffuse, donnant

I’aspect de vascularite givrée.
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OG : lésions similaires, avec des
périphlébites diffuses et des zones de

rétinite a CMV en temporal par rapport a

la macula. [66]

OD : rétinite extensive a CMV le long de
I’arcade temporale supérieure chez un

patient de 45 ans ayant des sérologies

HIV positives. [66]

Figure n°40 : Photo- couleurs du fond d’ceil.

e Atteintes rétiniennes non nécrosantes :

Les virus de la famille des herpesviridae sont occasionnellement responsables
d’atteintes rétiniennes et vasculaires sans nécrose associée. Ainsi, les virus HSV- 1 et VZV ont
été retrouvés dans des cas d’uvéites postérieures séveéres résistantes aux traitements de
corticostéroides et/ ou d’immunosuppresseurs. Ces patients présentaient un tableau clinique
d’atteinte vasculaire rétienne, principalement sous forme de VR, d’cedéme rétinien et de
papillite [67].

1.2. Les causes bactériennes :

a. Tuberculose :

L’atteinte intraoculaire est rare (1% a 2% des tuberculoses), caractérisée par un
polymorphisme clinique pouvant simuler par exemple une maladie de Birdshot ou une choroidite

serpigineuse.[1]
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Il'ya 50 ans, la tuberculose était la premiére cause de VR [58]. De nos jours, bien que

beaucoup plus rare dans les pays développés.

Elle est causée par des bactéries du complexe Mycobacterium tuberculosis, ou

mycobactéries, ou bacilles de Koch.

Relativement rare, elle représente 1% a 1,4% de tous les cas de tuberculose pulmonaire

ou extrapulmonaire et chez 50% de ces patients la radiographie thoracique est normale [69]

Tous les tissus de I'eeil peuvent étre affectés. L’atteinte oculaire peut étre d’origine
infectieuse par dissémination hématogéne du M.tuberculosis ou d’origine immunologique par

I'intermédiaire d’une hypersensibilité aux antigénes bactériens.

a VR tuberculeuse est typiquement une périphlébite [70] et souvent bilatérale, pouvant
étre accompagnée d’une hyalite, d’'un cedéme maculaire, d’une neurorétinite, d’hémorragies
rétiniennes, de zones d’ischémie et d’'une néovascularisation rétinienne [71]. Des lésions
granulomateuses choroidiennes peuvent entourer les vaisseaux affectés. En I’absence de ces
granulomes, la périphlébite rétinienne tuberculeuse peut ressembler a celle observée lors

d’une sarcoidose ou d’une maladie de Behget.

Une occlusion de la veine centrale de la rétine peut survenir. Les occlusions artériolaires

rétiniennes sont plus rares.

La périphlébite rétinienne constatée au cours de la maladie de Eales a été associée a la
tuberculose [72], Cette périphlébite rétinienne est similaire a la périphlébite rétinienne
tuberculeuse, sauf que la derniére présente en plus une choroidite focale ou multifocale. Il n’est
pas clair aujourd’hui si la maladie d’Eales est une manifestation de la tuberculose [72], ’ADN
de M.tuberculosis a été détecté par PCR dans le corps vitré de patients souffrant d’une maladie
d’Eales. Toutefois, la culture de ces échantillons vitréens n’a pas été positive. L’hypothése de la
présence de mycobactéries non viables mais capables de provoquer une réaction

d’hypersensiblité a été proposé [71].
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Figure n°40: Périphlébites occlusives multiples au cours d’une tuberculose active. (a) Montage

couleur montrant les engainements vasculaires floconneux autour des vaisseaux occlus et les

territoires hémorragiques. (b) Montage angiographique a la fluorescéine, montrant les nombreux

territoires de non-perfusion liés aux vascularites occlusives.

A I’angiographie a la fluorescéine, la VR se manifeste par une diffusion a travers la
paroi vasculaire, les veines étant surtout concernées. Elle peut également révéler des zones de

non perfusion capillaire avec ou sans néovascularisation en périphérie rétinienne. [73]

L’angiographie au vert d’indocyanine prend toute son importance dans I’exploration
des atteintes choroidiennes de la tuberculose puisque celles- ci sont souvent infracliniques,
non détectables au FO ou a I’angiographie a la fluorescéine. Cette angiographie va également
mettre en évidence les signes d’atteinte vasculaire choroidienne en montrant une diffusion
du colorant a travers la paroi des vaisseaux choroidiens leur attribuant ainsi un aspect
délimité. Une grande partie des Ilésions choroidiennes visibles au vert d’indocyanine
sont réversibles aprés traitement antituberculeux, d’ou I'intérét de cet examen dans

I’évaluation de la réponse au traitement [74].
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Le diagnostic de la tuberculose intraoculaire est difficile et souvent controversé, la
preuve formelle est apportée par l'isolement du bacille de Koch le plus souvent dans un
échantillon d’expectoration ou par la révélation d’un granulome épithélio- giganto-
cellulaire avec nécrose caséeuse par étude anatomopathologique d’une lésion suspecte
[75]. En I'absence d’une telle preuve, le diagnostic de VR d’origine tuberculeuse se fonde sur
des éléments de présomption :la notion de contage tuberculeux, la présence de lésions
pulmonaires typiques, I’exclusion d’autres maladies, la positivité de I’IDR a la tuberculine et
la positivité de la recherche du génome du BK par PCR dans I’humeur aqueuse ou le corps
vitré. De nouveux tests sanguins reposant sur la mesure de |'interféron ont été dévelopés
récemment, ils ont I'avantage d’étre indépendants de la vaccination par le BCG, leur sensibilté

peut atteindre 92% et leur spécificité 99%. [76]

Figure n°41 : Patient présentant une VR d’origine tuberculeuse : a gauche: hémorragies

superficielles avec périphlébites et infiltrats périvasculaires. A droite:temps Tardif d’'une

angiodraphie a la fluoréscéine du méme patient montrant une diffusion périvasculaire et une

apillite [77].
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b. Syphilis : [78]
C’est une maladie sexuellement transmissible dont I'agent pathogéne est le Treponema

pallidum.

La plupart des atteintes du segment postérieur survient lors de la syphilis tertiaire
mais des choriorétinites et des périvascularites peuvent aussi s’observer lors de la syphilis
secondaire. D’autres atteintes oculaires peuvent se rencontrer, notamment des occlusions
artérielles ou veineuses, des DR exsudatifs, un OMC, des neuropathies optiques, des

pseudorétinites pigmentaires ou des membranes néovasculaires choroidiennes.

Le diagnostic de la syphilis repose sur le couple sérologique : TPHA/VDRL dont

I’association permet d’augmenter la spécificité diagnostique.

L’atteinte inflammatoire du segment postérieur doit faire réaliser une PL a la recherche
d’une neurosyphilis. L’atteinte oculaire doit bénéficier d’un traitement prolongé et étre prise en

charge au méme titre qu’une neurosyphilise.

c. Maladie de Lyme :

C’est une maladie infectieuse due a une bactérie a gram négatif de la famille des
spirochetes : Borrelia burgdorferi. Le vecteur de la maladie est une tique dont les hotes habituels

sont des rongeurs ou des cervidés.

Cette maladie est responsable d'une multitude de manifestations extraoculaires

(Dermatologique, articulaire, cardiaque et neurologique) et oculaires relativement rares. [79]

Les VR sont rarement rapportées dans la littérature : 7 cas dont 3 avaient une
périphlébite occlusive ou proliférative dans la série de Mikkild [80] et 7autres cas rapportés
dans la série de Leys [81] dont deux présentaient des occlusions artérielles. Elles peuvent

se voir a la phase précoce ou tardive de la maladie.

Le diagnostic est avant tout clinique, évoqué par les données épidémiologiques, la notion

de contage et les manifestations extra oculaires (érythéme migrans, oligoarthralgies migratrices
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et transitoires, méningite et paralysie faciale, myocardite, péricardite, hépatite, splénomégalie,
fievre prolongée....). Le diagnostic biologique est établi par une sérologie par méthode ELISA
confirmée par un test de Western Blot [82].. Le bilan doit également comporter une IRM

cérébrale a la recherche de vascularites cérébrales.

d. Leptospirose: [83,84]

C’est une anthropo- zoonose due a Leptospira interrogans.

L’atteinte oculaire est souvent bilatérale et se manifeste par une conjonctivite
volontiers hémorragique ou une uvéite antérieure granulomateuse.Les atteintes antérieures
sont les plus communes, non granulomateuses, souvent a hypopion et d’assez bon pronostic.
Les uvéites postérieures comme la choroidite, la papillite mais aussi les périphlébites sont moins

fréquentes.

Le diagnostic repose sur les circonstances épidémiologiques, le syndrome ictéro-
hémorragique, l'isolement du leptospire (LCR, urines). Le sérodiagnostic de Martin et Petit,

répété, et les réactions immunologiques spécifiques confirment le diagnostic.

e. Syndrome de Whipple :[85]

C’est une infection systémique intéressant le tractus digestif, les articulations, les
organes lymphoides, le systeme nerveux et I'eil. L’agent responsable est le Tropheryma

whippelii.

Les manifestations oculaires sont essentiellement postérieures et I’hyalite peut alors étre
dense associée a des vascularites parfois occlusives et des hémorragies rétiniennes, une

choroidite, un cedeme maculaire et une papillite.

Le diagnostic de la maladie de whipple repose sur I’endoscopie digestive et des biopsies

avec ou sans immunohistochimie ou PCR.
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1.3. Les causes parasitaires :

a Toxoplasmose :

C’est une parasitose due au Toxoplasma gondii, liée a une infection par Toxoplasma
gondii, la toxoplasmose oculaire est la cause infectieuse la plus fréquente d’inflammation du
segment postérieur [86]. Elle représente une vraie menace pour la fonction visuelle, en rapport

avec la sévérité de I’atteinte et la localisation au niveau du pole postérieur [87].

Le tableau classique est celui d’une vascularite unilatérale segmentaire en regard d’un
foyer choriorétinien contigu ou non a une cicatrice pigmentée Une occlusion vasculaire est une
complication possible qui justifie un traitement anticoagulant lorsque le foyer actif est « sous un
vaisseau rétinien ». Dans d’autres cas la vascularite est diffuse, le plus souvent veineuse. Il faut

séparer ces vascularites actives de I’artérite de Kyrieleis (plaques périartérielles cicatricielles). [1]

Ces VR ne constituent pas en elles-mémes une indication a une corticothérapie
générale sauf si elles sont extensives, et peuvent parfois induire des occlusions des gros

vaisseaux au niveau du foyer pouvant étre a I’origine d’une ischémie rétinienne.

Le tableau clinique de la toxoplasmose active se caractérise par la présence d’un ou
plusieurs foyers choriorétiniens blancs prenant toute I'épaisseur, non ou peu hémorragiques,
a bords flous, de taille et de localisation variables, pouvant siéger en périphérie ou au poéle
postérieur. Ces foyers peuvent survenir sur les berges d’un foyer cicatriciel ou en zone de
rétine saine. La cicatrisation se fait spontanément avec un délai variable selon le degré
d’'immunodépression, la taille du foyer et I’age du patient, de la périphérie vers le centre

pour donner une cicatrice atrophique avec des mottes de pigments éparses sur le foyer.

Ces VR sont tres fréquentes au cours de la forme active de la toxoplasmose. Elles
touchent surtout les veines, moins fréquemment les artéres, et sont souvent satellites du foyer,
situées dans le méme quadrant, passant dans le foyer ou a proximité. Elles peuvent parfois étre

diffuses et toucher les gros troncs du pole postérieur.
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Les vascularites deviennent inactives et disparaissent le plus souvent lorsque le foyer

cicatrise. Des néovaisseaux choroidiens peuvent apparaitre a long terme sur la cicatrice.

Les rechutes surviennent a des délais variables, a partir du foyer ou en zone

antérieurement saine.

Les vascularites, I'hyalite et [I'inflammation de la CA représentent des signes

d’accompagnement pouvant aider au diagnostic de toxoplasmose oculaire.

Des vascularites sans foyer ont été décrites au cours des primo- infections

toxoplasmiques avec manifestations systémiques. [88]

L’hyalite constitue un excellent signe d’alerte de récidive pour le patient qui est géné

par les myodésopsies.

Le diagnostic repose essentiellement sur I'aspect du FO.Les examens complémentaires

peuvent apporter des arguments devant une forme atypique.

A I'angiographie a la fluorescéine, le foyer a un effet masque aux temps précoces
ensuite on assiste a une diffusion de la fluorescéine de la périphérie vers le centre. Aux
temps tardifs le foyer est hyperfluorescent et il est de taille supérieure a celle observée sur

les photos couleurs. La diffusion papillaire est fréquente.

Sur le plan paraclinique, la sérologie n'apporte pas de preuve décisive au diagnostic. La
présence d’'lgG affirme que le patient a eu un contact antérieur avec le toxoplasme, par contre la

présence d’IgM et d’IgA dans le sérum affirme le caractére récent de l'infection.

L’amplification génique peut mettre en évidence I’ADN toxoplasmique dans I’humeur

aqueuse ou dans le liquide de vitrectomie.

On peut également mesurer le coefficient de Desmonts; quand il est supérieur a 3 on
admet qu’il y a production locale d’anticorps et a ce moment le diagnostic de toxoplasmose
oculaire est hautement probable. Ce coefficient est plus contributif quand on est a trois

semaines du début de la poussée et quand il s’agit d’une reactivation [89].
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Les VR disparaissent en régle avec la Iésion toxoplasmique et ne constituent pas en
elles mémes une indication a la corticothérapie par voie générale. Par contre, quand elles
sont importantes, la corticothérapie trouve son indication sous couverture antiobiotique

démarrée 48h avant.

Le traitement classique associe la pyriméthamine (Malocid) a la sulfadiazine (Adiazine)

ou a la clindamycine (Dalacine).

En cas d’intolérance : les tétracyclines, la clarithromycine ou I'atovaquone peuvent étre

utilisés.

Figure n°42 : Fond d’eil montrant un foyer chorio- rétinien maculaire en rapport avec une

toxoplasmose oculaire.

b. Toxocarose : [90]

La toxocarose oculaire est une affection de prise en charge délicate, touchant surtout
les enfants, chez qui la plainte fonctionnelle est moins exprimée, son diagnostic est souvent
tardif. L'enfant est examiné soit fortuitement a la suite d'un traumatisme mineur, soit a un

stade déja trés évolué, amené par les parents pour une leucocorie.

93



Les vascularites rétiniennes en Médecine interne
|

La lésion typique est celle d'un granulome au pole postérieur ou en périphérie, blanc,
de taille assez large, de 3/4 a 3 diametres papillaires. Il est profond, responsable d'une
surélévation de la rétine. Il peut s'accompagner de périphlébites. Le fond d'oeil est parfois
masqué par l'importance de la réaction vitréenne. L'intensité de la réaction inflammatoire

peut entrainer I'apparition d'un hypopion.

Le diagnostic repose en premier lieu sur I'aspect clinique des lésions et peut étre

confirmé par détection d’lg spécifique par technique ELISA.

Le principal diagnostic différentiel est le rétinoblastome.

2. VR associées a une pathologie systémique :

2.1. Maladie de Behcet :

La maladie de Behcet (MB) est une maladie inflammatoire chronique, évoluant par

poussées entrecoupées de rémissions, caractérisée cliniquement par:
- Une aphtoses orale et génitale
- Des lésions cutanées (pseudo folliculite nécrotique, érythéme noueux),

- Des manifestations systémiques: oculaires (uvéite, vascularite rétinienne), neurologiques
(encéphalomyélite, méningite, hypertension intracranienne), articulaires et vasculaires

(thromboses, anévrysmes).

Le substratum anatomique commun a ces différentes atteintes est une vascularite capable
de toucher tous les vaisseaux, quels que soit leur nature et leur calibre, avec néanmoins une

prédominance pour l'atteinte veineuse. [34,91]

La Turquie a la prévalence la plus élevée de la maladie de Behcet, avec 420 cas pour 100
000 habitants. La prévalence dans le Japon, la Corée, la Chine, I'lran et I’Arabie saoudite vont de

13,5 a 22 cas par an.

100 000 habitants. La prévalence en Amérique du Nord et en Europe est beaucoup moins,

avec un cas pour 15 000 a 500 000 habitants [92]
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La prévalence sexuelle varie géographiquement, bien que les manifestations les plus
graves de la maladie, notamment les anévrismes pulmonaires, 'uvéite, la thrombophlébite et la
maladie neurologique, sont plus fréquents chez les hommes. La maladie de Behcet est plus
répandue chez les personnes agées de 20 a 40 ans avec un age moyen au début de 25 a 30 ans
[92] le sex- ratio approche 1:1, alors que les hommes semblent plus souvent affectés en

Afrique et au Moyen- Orient [93] .

Les manifestations ophtalmologiques au cours de la maladie de Behcet sont dominées par
les uvéites, les vascularites rétiniennes et les thromboses veineuses rétiniennes. L'atteinte du
nerf optique est moins fréquente et s’intégre parmi les manifestations neuro-ophtalmologiques

de cette affection

L’atteinte ophtalmologique est un facteur majeur de morbidité au cours de la maladie de
Behcet. Elle peut étre inaugurale de la maladie dans20% des cas ou se manifester deux a trois ans

apres le début des signes extra- oculaires [34] .
Des formes familiales sont observées dans environ 2 a 5 % des cas.

L’association entre maladie de Behcet et I’antigene HLA B51 a été décrite pour la
premiére fois dans une population japonaise, puis retrouvée dans d’autres populations [94].
La fréquence de I'HLA B51 chez les patients atteints est de 79% en Grece, 77% en Turquie, 75%

en israel et 57% au japon [95]

Le réle exact de cet antigéne n’est pas connu. En outre, les genes MICA, situés a
proximité du locus HLA B sur le bras court du chromosome 6 pourraient également étre

impliqués [96] Les mécanismes exacts restent a élucider.

Sur le plan oculaire la maladie de Behcet est caractérisée par une grande fréquence de
I'atteinte ophtalmique inflammatoire (70 % des patients), bilatérale dans 80 % des cas, qui se
développe en général dans les cinq premiéres années suivant le diagnostic et fait partie des
critéres diagnostiques de [I'International Study Group for Behcet’s Disease [97]. L’uvéite

antérieure non granulomateuse avec des précipités rétro-cornéens fins quelques fois associés a
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un hypopion, est de meilleur pronostic que I'atteinte postérieure [98,99]. Une baisse de I'acuité

visuelle et/ou des myodésopsies peuvent étre des signes d’alerte d’atteinte postérieure.

Derriere I’hyalite souvent sévére, I’examen du fond d’ceil pourra retrouver des infiltrats
blanchatres rétiniens mal délimités associés a des hémorragies (dans 20 % des cas) signant une
nécrose rétinienne et une VR, pouvant faire rapidement évoluer le patient vers la cécité. Méme si
tous les vaisseaux peuvent étre touchés, une VR veineuse occlusive avec non perfusion capillaire

est 'aspect le plus souvent observé, associée a une néovascularisation dans 3 a 8 % des cas.

Des obstructions des branches veineuses rétiniennes, avec ou sans ischémie maculaire
secondaire, sont décrites dans 50 % des cas Lors d’une baisse d’acuité visuelle, il faudra
également éliminer un cedéme maculaire inflammatoire, une inflammation du nerf optique, une
stase papillaire liée a une hypertension intracrdnienne, et lorsque cette baisse d’acuité est
durable, on recherchera une atrophie optique ou rétinienne .Méme s’il s’agit d’un diagnostic
clinique, les imageries rétiniennes par angiographie et OCT sont trés importantes a la phase
précoce pour rechercher une choriocapillarite, une ischémie secondaire aux vascularites
occlusives et évaluer I’étendue des lésions [98,99]. Le pronostic visuel des patients atteints de
maladie de Behcet est plus sévere chez ’homme et a longtemps été grave, aboutissant a 43 % de

cécité a 20 ans d’évolution en Turquie, a 16% en France [99].

L’utilisation des immunosuppresseurs et plus récemment des biothérapies (anti-TNF) a
transformé la prise en charge et le pronostic des atteintes ophtalmiques de la maladie de Behcet

comme cela est discuté dans la partie thérapeutique.

Le diagnostic de la maladie est surtout clinique, il repose sur des critéres
diagnostiques. Plusieurs classifications ont été proposées, La plus adaptée reste celle
publiée en 1990 [97] (tableau 22), requierent comme critéere obligatoire la présence d'une
aphtose buccale (au moins 3 x/ année), associé a au moins deux criteres parmi lesquels on

trouve les ulcérations génitales récurrentes, les Iésions oculaires, les lésions cutanées
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Figure n°43 : Maladie de Behcet. Rétinographie montrant une vascularite veineuse infé-rieure,

une hémorragie rétinienne en tiche en zone temporale de la macula et un oedeme maculaire

réactionnel [3]

Figure n°44 : Photo- couleur du fond d’ceil : atrophie optique (fleche) et VR au cours

d’une MB (téte de fléches)[100]
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Tableau n°XXIl: Criteres diagnostiqgues de la maladie de Behcet.

Critéres de classification de la maladie de Behcet, proposée par /

@B « L'international study group for behcet’s disease » [Criteria for diagnosis of

Behcet's disease. International Study Group for Behcet's disease. Lancet
1990;335:1078-1080.]

¢+ Aphtose buccale récidivante : critére obligatoire
e 3types : majeur, mineur, herpétiforme.
e >3pousées/an.

e Observée par un médecin ou le patient.

+ Au moins deux des critéres suivants :

¢ Ulcérations génitales récidivantes ou lésions cicatricielles :
e Observées par un médecin ou le patient.
¢ Lésions oculaires :

e Uvéite antérieure, uvéite postérieure, hyalite a la lampe a fente ou vascularite

rétinienne observée par un ophtalmologue.

+* Lésions cutanées :

e Erythéme noueux, pseudofolliculite, lésion papulo- pustuleuse, ou nodules
acnéiformes observés par un médecin en dehors de l'adolescence ou d’'un

traitement corticoide.
+ Test pathergique cutané positif :

e Lu par un médecin apres 24 - 48 heures.

Le traitement de la MB est I'immunosuppression, en particulier lorsqu’une atteinte
oculaire est constatée. Des études antérieures ont démontré I’avantage conféré par l'instauration
précoce d’un traitement immunomodulateur par I'azathioprine, des agents alkylants, et, plus
récemment, des médiateurs biologiques de I'inflammation tels que l'infliximab. La monothérapie
par corticostéroides n'est pas considérée comme un traitement approprié compte tenu des effets

secondaires de I'administration a long terme [101].
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2.2. Sarcoidose :

C’est une maladie systémique caractérisée par une inflammation chronique

granulomateuse. Les deux sexes sont touchés et un pic de fréquence chez les adultes entre

20 et 40 ans est décrit. Elle est beaucoup plus rare chez I’enfant(3%) [102].

La population noire est plus a risque de développer la maladie, I'incidence y est dix
fois supérieure a celle de la population blanche. Les manifestations cliniques sont souvent
plus sévéres et aigues chez les patients d’origine africaine et une atteinte oculaire initiale a

été plus fréquemment observée dans la population noire [103].

Les poumons sont le plus fréquemment atteints, suivis par les ganglions thoraciques, la

peau et les yeux.

L’atteinte ophtalmologique est souvent révélatrice de la maladie ou survient dans les
premiers mois d’évolution et concerne 25 a 50% des patients, toutes les structures du globe

oculaire peuvent étre atteintes [104,105]

Une uvéite postérieure est présente dans 10 a 30% des cas avec une hyalite, des
granulomes choroi-diens et une VR dans 37% des cas. Celle-ci se caractérise par des
périphlébites segmentaires et focales, périphériques ou polaires postérieures, souvent associées
a des condensations vitréennes en regard (les classiques « taches de bougies »). L’angiographie a
la fluorescéine montrera une hyperfluorescence des les temps précoces (image 45) L’atteinte

artérielle est plus rare.

Ces VR peuvent étre occlusives entrainant une ischémie rétinienne avec dans les formes
les plus sévéres, une néovascularisation prérétinienne, prépapillaire, irienne ou angulaire (avec

glaucome néovasculaire).

Dans ces uvéites postérieures, I'oedéme maculaire cystoide est présent dans 20 a 60 %
des cas et reste la principale cause de malvoyance. L’dge supérieur a 40 ans a la présentation
initiale, ’existence d’un glaucome, d’une uvéite intermédiaire ou postérieure, I'origine afro-
américaine et un délai de prise en charge par un spécialiste supérieur a 1 an, constituent autant

de facteurs de risques de moins bonne acuité visuelle finale [106,107].
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Figure n°45 : Sarcoidose : angiographie a la fluorescéine et au vert d’indocyanine. Diffusion

papillaire en angiographie a la fluorescéine et visualisation des granulomes choroidiens

Le diagnostic repose sur la preuve histologique, associée aux signes cliniques. C'est
pourquoi le bilan s'efforce de trouver une Iésion évocatrice, accessible a la biopsie : ganglion,
glande lacrymale, glande salivaire, granulome conjonctival, lésion cutanée, éperon
bronchique, granulome hépatique. Les biopsies peuvent étre orientées par la clinique et les

résultats de la scintigraphie au gallium.

Le diagnostic de la sarcoidose repose sur un faisceau d’arguments et une stratégie

diagnostique précise :

Examens de premiére intention : radiographie du thorax, anergie cutanée, enzyme de

conversion, lysozyme sérique.

Examens dedeuxieme intention : scintigraphie au galium, epreuves fonctionnelles
respiratoires, scanner thoracique, biopsies de sites accessibles (peau, conjonctive, glandes

lacrymales ou salivaires)

Examens de troisiéme intention : lavage broncho-alvéolaire et biopsies trans- bronchiques.

Cas particuliers : biopsie hépatique chez I’enfant, médiastinoscopie.
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2.3. Sclérose en plague (SEP):

La SEP est une maladie inflammatoire auto- immune du SNC caractérisée par une

démyélinisation aigue et une perte axonale. Elle évolue par poussées- rémissions.

La maladie touche principalement les adultes jeunes (3ge moyen 27 ans), les femmes
deux fois plus fréquemment que les hommes. Il existe une distribution géographique avec

une incidence augmentée dans les latitudes nord en Europe et aux Etats— Unis [108]
Les atteintes inflammatoires oculaires surviennent dans environ 1% des cas [109].

La neuropathie optique puis la pars planite sont les deux principales manifestations
oculaires de cette maladie. Les péri-phlébites sont quant a elles retrouvées plus fréquemment en
cas de poussée uvéitiques (antérieures granumolateuses, intermé-diaires et/ou postérieures)
concomitantes [110]. Le risque d’atteinte neurologique a 3 ans serait considérablement
augmenté en cas d’association neuropathie optique-périphlébites (60 % versus 16 % en cas de

neuropathie isolée).

Les pars planites constituent un risque pour développer une atteinte démyélinisante. Ce
risque augmente lorsque la pars planite est accompagnée au moment du diagnostic de VR
[111,112], De méme, les patients présentant une pars planite sur une SEP présentent plus

fréquemment des VR [113].

A L’angiographie a la fluorescéine, les périphlébites se traduisent par une
imprégnation pariétale tardive et segmentaire, on peut observer des territoires de non
perfusion et trés rarement des complications néovasculaires. Dans les formes non actives,

les périphlébites ne laissent pas diffuser la fluorescéine.

Les complications sont représentées par I'apparition de zones d’ischémie qui sont en
général de petite taille, alors que I’apparition de néo vaisseaux reste trés rare et n’apparait
qu’en cas d’occlusion capillaire extensive. Ces néovaisseaux peuvent se compliquer

d’hémorragies intra- vitréennes ou de décollements de rétine secondaires.
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Une atteinte vaso- occlusive rétinienne (occlusion d’une branche artérielle rétinienne)
associée a des troubles auditifs et neurologiques doit faire évoquer un syndrome de Susac [114]
2.4. Connectivites :

a. Lupus érythémateux systémigue (LES):

Le lupus érythémateux systémique (LES) est une maladie auto-immune caractérisée par la
présence d'autoanticorps en circulation. La majorité de ces auto-anticorps sont dirigés contre les

noyaux cellulaires, ce qui entraine une implication multisystémique.

Plus de 90% des cas de LES surviennent chez les femmes en dage de procréer, suggérant

un role des facteurs hormonaux dans la pathogenése de la maladie [92].

Il existe une variété de manifestations cliniques du LES, allant du classique malar, ou
éruption cutanée «papillon», aux arthralgies (présentes dans 85% des cas) et a la néphropathie
(présent dans 50%). L'American College of Rheumatology a créé et mis a jour une liste des
manifestations cliniques et des schémas sérologiques qui servent de criteres de diagnostic du

LES (Tableau 23) [115].

Tableau n° XXIll : Criteres de I’American college of Rheumatology pour le diagnostic de lupus

érythémateux systémique.

1- Eruption malaire

2- Eruption discoide

3- Photosensibilité

4- Ulcérations buccales

5- Arthrite non érosive (=2 articulations périphériques)
6- Sérite (pleurésie ou péricardite)

7- Atteinte rénale (protéinurie> 0,5g/j ou cylindrurie)

8- Atteinte neurologique (convulsions ou psychose)

9- Manifestations hématologiques

10- Troubles immunologiques (présence d’anti-ADN double brin, d’anti-Sm et/ou
antiphospholopides)

11- Anticorps antinucléaires a titre anormal.
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Le diagnostic de lupus est retenu sur la présence simultanée ou successive, sans

limitation de temps, de 4 des critéres sus- cités.

Les manifestations oculaires du LES touchent 3% a 30% des cas [116,117], on peut les

regrouper dans le tableau suivant (tableau 24):

Tableau n° XXIV : Manifestations oculaires du LES.

Syndrome sec (20%)

Conjonctivite/ épisclérite/ sclérite Kératopathie
Uvéite antérieure

Microangiopathie rétinienne et/ ou choroidienne
Vascularite rétinienne occlusive

Neuropathie optique ischémique ou inflammatoire
Syndrome chiasmatique

Neuropathie cranienne

Ophtalmoplégie inter ou supra- nucléaire

Pseudo- tumeur inflammatoire orbitaire

Eruption discoide palpébrale

La rétinopathie lupique est un marqueur important d’activité de la maladie. La
prévalence de cette rétinopathie a nettement baissé depuis I’introduction des stéroides et des

immunosuppresseurs dans le traitement du lupus.

L’atteinte vasculaire rétinienne est la plus fréquente des lésions oculaires du lupus. Ces
manifestations rétiniennes sont étroitement liées au syndrome des anticorps antiphospholipides

qui est retrouvé chez 77% des patients lupiques avec rétinopathie associée.

La rétinopathie lupique se présente sous forme de multiples nodules cotonneux de
disposition péripapillaire ou plus diffuse souvent associés a des hémorragies en flammeche
généralement sans retentissement sur l'acuité visuelle. On peut aussi retrouver un cedéme

rétinien et plus rarement des exsudats profonds.
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Les occlusions vasculaires rétiniennes ont par contre un pronostic plus sombre, il
s’agit typiquement d’une occlusion de |'artere centrale de la rétine ou de ses branches
[118].

Pouvant entrainer des complications néovasculaires,une hémorragie intra- vitréenne,
un décollement tractionnel. Elles peuvent aussi induire des neuropathies optiques
ischémiques, ou méme une ischémie choroidienne par occlusion des artéres ciliaires. Les

atteintes veineuses isolées sont rares.
L’angiographie a la fluorescéine va mettre en évidence :
e Un effet masque lié a la présence d’exsudats cotonneux et d’hémorragies,

e Une imprégnation de la paroi des vaisseaux affectés qui peuvent paraitre normaux au

fond d’aeil,
e OQu des signes d’occlusion artérielle ou moins souvent veineuse rétinienne.

e En cas de rétinopathie proliférative on peut observer une diffusion massive du

colorant au niveau des sites de néovascularisation.

Enfin, il ne faut pas oublier la toxicité oculaire potentielle des traitements utilisés

dans la prise en charge du lupus surtout les antipaludéens de syntheése.

Le role de l'ophtalmologiste dans le pronostic du LES est important. L’atteinte
oculaire peut précéder les manifestations systémiques. Ainsi, un diagnostic précoce du lupus
oculaire permettra aussi bien de prévenir les complications oculaires que de mener un

diagnostic plus précoce des atteintes systémiques.

Le traitement de la rétinopathie lupique est I'immunosuppression, avec corticostéroides
utilisé pour contréler rapidement l'inflammation active et la thérapie immunomodulatrice
épargnant les stéroides utilisé pour le controle a long terme. Photocoagulation rétinienne
intravitréenne, agents de facteur de croissance endothélial anti-vasculaire et la vitrectomie sont
utilisés pour traiter complications structurelles de la rétinopathie avancée et de la maladie vaso-

occlusive [101].
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b. Dermatomyosites : [119,120,121]

Ce sont des myopathies inflammatoires idiopathiques rares qui touchent deux fois
plus souvent les femmes que les hommes. Elles peuvent survenir a tout 4age avec un

deuxiéme pic de fréquence apres la quatriéme décennie.

L’atteinte cutanée distingue la dermatomyosite de la polymyosite. La classification

clinique modifiée des myosites est comme suit:

Groupe | : Polymyosite
Groupe Il  : Dermatomyosite
Groupe lll : Polymyosite ou dermatomyosite associées a une néoplasie

Groupe IV : Dermatomyosite de I’enfant
Goupe V : Myosite associée a une autre connectivite
Groupe VI : Myosite a inclusions

Groupe VIl : Divers.

Les criréres diagnostiques des polymyosites et dermatomyosites sont les suivants:

1- Lésions cutanées : Erythéme liliacé des paupiéres et/ ou papules de Gottron et/ ou
érythéme de la face d’extension des grosses articulations périphériques.

2- Déficit moteur proximal

3- Elévations des enzymes musculaires : CPK et/ oualdolase

4- Myalgies spontanées ou provoquées

5- Tracé myogeéne a I'électromyogramme

6- Anticorps anti- Jo- 1 positifs

7- Arthralgies ou arthrites non destrutrices

8- Signes d’inflammation systémique (fievre, élévation de la VS ou de la CRP)

9- Histologie musculaire caractéristique
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Le diagnostic de polymyosite nécessite quatre des huit derniers critéres sus- cités,

alors que les signes cutanés associés affirment le diagnostic d’une dermatomyosite.

Les manifestations ophtalmologiques sont dominées par les lésions palpébrales
héliotropes qui représentent la localisation ophtalmologique la plus commune des
dermatomyosites. Occasionnellement, il existe une atteinte inflammatoire des muscles

oculomoteurs pouvant aboutir a une ophtalmoplégie.

L’atteinte rétinienne est peu fréquente; on peut retrouver des nodules cotonneux
associés a une dilatation veineuse et a quelques hémorragies rétiniennes ou une atteinte
papillaire. On les observe plutot chez I’enfant ou elles témoignent d’une vascularite plus

diffuse.

Les vascularites rétiniennes isolées sont rares. Les infarctus choroidiens sont
exceptionnels.

c. Polychondrite atrophiante :

Affection rare, caractérisée par une atteinte inflammatoire cartilagineuse plurifocale et

récidivante.

Les manifestations oculaires isolées peuvent précéder de longue date les atteintes

cartilagineuses nasales ou articulaires qui sont plus évocatrices de la maladie.

Les VR sont rares et mal documentées. Dans certains cas, il semble plutét s’agir de
phénomeénes inflammatoires de contiguité, liés a I'existence d’une sclérite postérieure, que

d’une vascularite directe. [122]
D’autres manifestations ophtalmologiques sont fréquentes pouvant toucher
paupieres, orbite, épisclére, sclére, conjonctive, cornée, uvée, rétine et nerf optique.

d. Sclérodermie : [123]

C’est une maladie inflammatoire systémique qui touche le tissu conjonctif et les
microvaisseaux, d’évolution chronique et fibrosante, cette maladie touche principalement la

femme.
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La kératoconjonctivite seche constitue I'atteinte ophtalmologique la plus communément

rencontrée et ce dans le cadre d’un syndrome de Sjogren.

L’atteinte rétinienne est rare en ’absence d’hypertension artérielle. Le tableau clinique
associe au début des nodules cotonneux, des hémorragies intra- rétiniennes, un cedéme
papillaire. Une atteinte de la vascularisation choroidienne cliniquement silencieuse est

fréguemment constatée lors des études angiographiques.

e. Maladie de Crohn et rectocolite hémorragique (RCH) : [124, 125,126]

Sont deux maladies inflammatoires chroniques de l'intestin (MICI) distinctes qui
touchent I’adulte jeune entre 20 et 40 ans. Elles sont plus fréquentes chez les sujets de race

blanche.

Les manifestations ophtalmologiques sont plus fréquentes dans les formes coliques de la

maladie de Crohn (13%) et rares dans les formes iléales (1%).

L'incidence de ces manifestations au cours des MICI varie entre 3 et 12%, elles
touchent surtout le segment antérieur de I’eil sous forme d’uvéites antérieures aigues non

granulomateuses.

Les atteintes du segment postérieur sont rares notamment les vascularites rétiniennes

qui sont exceptionnelles. Leur description provient de la publication de cas isolés.

Les lésions décrites sont a type d’occlusions artérielles ou veineuses segmentaires ou
non dont la survenue est favorisée par les anomalies de la coagulation. Des cas de VR non
occlusives ont été rapportés ; elles sont plutdot périveineuses que périartérielles et
prédominent en périphérie rétinienne sur les vaisseaux de petit calibre pouvant étre

accompagnées de micro hémorragies et de nodules cotonneux.

Les VR peuvent s’étendre au poOle postérieur avec cedéme maculaire et papillaire (Figure
46,47)), elles sont rarement isolées et accompagnent une atteinte du segment antérieur ou

des vascularites systémiques inflammatoires intestinales cérébrales ou buccales.
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Leur traitement fait appel a la corticothérapie ou aux immunosuppresseurs en

fonction de la gravité de I’atteinte.

Figure n°46 : Fond d’oeil montrant des VR segmentaires diffuses, dilatation et tortuosité

veineuse, nodules cotonneux, cedéme maculaire.[ 1 2 4]

d

Figure n°47 : (a—d) Angiographie rétinienne a la fluorescéine : vascularites rétiniennes

touchant les veines, segmentaires oblitérantes responsable de territoires de non perfusion au

pble postérieur et en moyenne périphérie rétinienne.[ 1 2 4]
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f. Spondylarthrite ankylosante et autres spondylarthropathies : [127]

Les spondylarthrites ankylosantes (SPA), le syndrome de Fiessinger- Leroy- Reiter (FLR)
et le rhumatisme psoriasique sont des spondylarthropathies liées au groupe HLA B27.

L’association a ce groupe HLA est retrouvée dans 70 a 90% des cas.

Les manifestations ophtalmologiques sont dominées aucours de ces affections par

les atteintes du segment antérieur notamment les uvéites antérieures et lesconjonctivites.

L’atteinte inflammatoire du segment postérieur est plus rare, elle est souvent
unilatérale survenant dans le cadre d’une panuvéite. Elle peut parfois s’associer a une

papillite ou se compliquer d’un cedeme maculaire.

Les VR sont aussi moins fréquentes, elles peuvent se présenter comme une
périphlébite périphérique se traduisant par une diffusion pariétale de la fluorescéine a
I’angiographie.Elles peuvent évoluer de facon plus sévere entrainant des oblitérations
capillaires focales avec ischémie et micro hémorragies en périphérie, ou méme conduire a

une néovascularisation pré- rétinienne et pré-papillaire.

Des membranes épirétiniennes avec ou sans cedéme maculaire peuvent s’observer au

décours des manifestations inflammatoires chroniques.

g. Polyarthrite rhumatoide :[128,129]

Affection rhumatismale inflammatoire chronique a prédominance féminine.Cette

pathologie est fortement correlée au groupe HLA DR1 et DR4.

Les vascularites observées au cours de cette maladie sont secondaires aux dépots
intra-vasculaires de complexes immuns. Elles sont responsables des complications

ophtalmologiques les plus graves.

Les manifestations ophtalmologiques de la polyarthrite rhumatoide se développent

principalement a la surface oculaire, la plus fréquente étant la k-ératoconjonctivite séche.
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En revanche, les complications choroidiennes et rétiniennes sont plus rares. Des cas

d’hémorragie rétinienne, de vascularite rétinienne, de choroidite serpigineuse et de fibrose

sous rétinienne ont été décrits [128]

L’angiographie a la fluorescéine doit étre systématique vu qu’elle a permis de révéler des VR
infracliniques dans 17 a 18% de cas. Ces vascularites touchent les capillaires de la périphérie
rétinienne. Un cas de vascularite artérielle occlusive bilatérale a été décrit dans la littérature.

[129]

Figure n°47 : Fond d’oeil montrant une occlusion de la branche supéro- temporale del’ACR an

niveau des deux yeux. [129]

2.5. les autres vascularites systémiques:

a. Les vascularites des gros vaisseaux : (maladie de Horton et la maladie de Takayasu )

L’artérite a cellules géantes ou maladie de Horton, est caractérisée par une atteinte de
I’aorte et ses branches, en particulier les branches de la carotide externe et pour le territoire
ophtalmologique, un tropisme particulier pour les arteres ciliaires postérieures [130]. L’atteinte
ophtalmologique caractéristique de la maladie de Horton est la névrite optique ischémique
antérieure aigué, qui est si évocatrice de la maladie et de pronostic visuel si mauvais, qu’elle peut
motiver la mise en place urgente d’une corticothérapie générale avant la confirmation
diagnostique par la biopsie d’artére temporale. L’occlusion de I'artere centrale de la rétine se

retrouve quant a elle, dans moins de 5% des cas. Lors de I'angiographie a la fluorescéine la mise
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en évidence d’une occlusion de l'artére centrale de la rétine associée a une ischémie

choroidienne sera un argument de poids pour le diagnostic de Horton [131]

Les atteintes ophtalmologiques de la maladie de Takayasu sont plus mal connues,
pourtant la description initiale en 1908 concernait une patiente présentant une baisse de |'acuité
visuelle [132]. Les manifestations oculaires sont décrites dans 8,1 a 68 % des cas, la principale
atteinte est rétinienne (jusqu’a 35 % des cas) et I’lamaurose fugace est le symptome fonctionnel le
plus fréquent [133], avant les douleurs oculaires ou encore la baisse d’acuité visuelle
progressive. Une rétinopathie hypertensive est présente dans 30 % des cas, due a une
hypertension rénovasculaire compliquant une atteinte des artéres rénale par la maladie. La
rétinopathie dite de Takayasu est observée chez 13,5 % des patients, secondaire a une sténose
carotidienne provoquant une hypoperfusion oculaire chronique [133]. Cette derniere est
dépendante du nombre, du degré et de la durée des sténoses des artéres cervicales, ainsi que du
développement ou non d’un réseau vasculaire collatéral de suppléance et a été classée en quatre
stades par Ishikawa [134]. Il existe des manifestations plus rares comme des cas d’occlusions de
branches artérielles rétiniennes, d’occlusions de branches veineuses rétiniennes, de neuropathie
optique ischémique antérieure, de sclérites, d’uvéites. Sur I'angiographie a la fluorescéine, des
microanévrismes et des zones de non perfusion rétiniennes sont retrouvés, ainsi qu’un
allongement du temps bras-rétine, un retard de remplissage artérioveineux, des shunts
artérioveineux et des néovaisseaux pré rétiniens [133]. Le pronostic visuel est relativement bon
sauf en cas de rétinopathie de Takayasu évoluée (acuité visuelle moyenne de 1/10e) secondaire a

I'ischémie rétinienne chronique [133,134]

b. La polyartérite noueuse (PAN) :

Pan c’est une vascularite systémique touchant les patients de taille moyenne et petites
arteres musculaires, préférentiellement aux bifurcations. L'inflammation peut entrainer dilatation
anévrismale pouvant étre associée a une rupture et une thrombose, dysfonctionnement d'organe
multisystémique. La peau, les nerfs périphériques, les articulations, les intestins et les reins

peuvent tous étre touchés, en plus des yeux et de Il'orbite.

111



Les vascularites rétiniennes en Médecine interne
|

Une variété de manifestations oculaires a été décrite, notamment la sclérite, kératite

ulcéreuse périphérique, inflammation orbitale et vascularite rétinienne.

Les descriptions des vascularites rétiniennes incluent la vitrite et les réactions artérielles

et veineuses. [135]

c. Le syndrome de SUSAC :

Le syndrome de susac est une entité rare, considérée comme une endothéliopathie auto-
immune mais de physiopathologie non connue, qui atteint les sujets jeunes de moins de 40 ans,
avec une sex-ratio féminine [136]. Le syndrome est défini par une triade clinique associant
encéphalopathie, surdité de perception (en regle bilatérale) et occlusion des branches de I'artére
centrale de la rétine. L’atteinte neurologique, de type vasculaire, affecte la substance blanche et
la substance grise et se manifeste par des signes cliniques variables, souvent des céphalées, des
troubles cognitifs et de I’équilibre [136]. L'IRM cérébrale montre des lésions T2 multiples
périventriculaires et au niveau des corps calleux. S’y associent une surdité neurosensorielle et
des vertiges périphériques, ainsi qu’une atteinte ophtalmique a type d’occlusion des branches
artérielles ou des artérioles rétiniennes. Les signes fonctionnels ophtalmologiques sont a type
d’amputation du champ visuel et de scotome central ou paracentral [137]. L’angiographie a la
fluorescéine est I’examen de choix montrant des images d’occlusion artérielles souvent dans le

territoire supéro-temporal (Figure 48) [137].
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Figure n°48 : Syndrome de SUSAC, angiographie a la fluorescéine (évolution sur 4 ans). A et B.

Ischémie rétinienne temporale sur vascularite rétinienne occlusive avec visualisation d’un arrét

net de la perfusion rétinienne. C et D. Un an plus tard, apparition d’une néovascularisation pré-

rétinienne au niveau de I’arrét de la vascularisation rétinienne malgré la panphotocoagulation

rétinienne. E et F. Quatre ans plus tard, disparition de la diffusion angiographique gréace a la

régression néovasculaire.
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3. VR associées a une pathologie strictement oculaire

3.1. Maladie de Birdshot : [36,138 ,139]

C’est une uvéite postérieure bilatérale, chronique et rare.

Une prédisposition génétique est retrouvée : plus de 90% des patients ont I’antigéne HLA

A29.2 [139]

Des criteres diagnostiques fondés sur les résultats d’'un  workshop  international
d’experts ont été établis, incluant la présence de «lésions birdshot» et une légére inflammation
intraoculaire dans les deux yeux, en I'absence de maladie systémique, 'HLA- A29 est en faveur

du diagnostic, mais il n’est pas obligatoire.

Il n’existe pas d’associations systémiques confirmées, une HTA a été rapportée dans

certaines séries. [36]

L’examen ophtalmologique trouve une AV qui peut varier de la perception lumineuse a

une AV normale, la principale cause de BAV étant I'OMC.

L’atteinte postérieure comprend une hyalite en regard du pole postérieur, une VR

(surtout des périphlébites) diffuse intéressant les gros troncs et une capillaropathie.

L’examen du FO note la présence de taches dépigmentées en grains de riz,
profondes jaune creme, regroupées en nasal de la papille, et radiaires vers la périphérie.
Ces taches sont rondes ou ovales, dont la taille varie entre un quart et un demi- diametre
papillaire, mais peuvent étre plus grandes et coalescentes. Elles peuvent précéder les
symptomes, ou échapper a ’examen ou encore apparaitre plus tardivement, alors que le

patient est déja symptomatique.
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Figure n°49: Montrant le FO de I’OD d’une patiente de 41 ans présentant une maladie de

Birdshot. Noter la présence des petites Iésions jaunes pales en nasal.[36]

Au cours de la maladie active on peut observer un cedéme rétinien diffus, un OMC et/
ou un cedeme papillaire. Parmi les autres rares complications qui menacent le pronostic
visuel, on rapporte : l'occlusion veineuse rétinienne et la néovascularisation rétinienne

périphérique ou choroidienne (Figure 50).

Figure n°50 : Occlusion d’une branche veineuse au cours de la maladie de Birdshot [36]
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Les lésions de type birdshot sont silencieuses a I’angiographie a la fluorescéine avec
un remplissage normal de la choriocapillaire, ou apparaissent hypofluorescentes dés les
temps précoces; au cours des phases inflammatoires trés actives, elles peuvent devenir

légerement hyperfluorescentes aux temps tardifs.

Le pronostic visuel dépend de I'existence d’un cedéme maculaire cystoide ou plus

rarement de lésions atrophiques ou néovasculaires. (Figure 51)

Figure n°51 : Angiographie a la fluorescéine : choriorétinopathie de Birdshot compligquée

d’OMC chez une patiente de 53ans [36]

3.2. Les pars planites : [140]

C’est une inflammation de la base d’implantation périphérique du vitré appelée

aussi uvéite intermédiaire. Elle est rare, sa fréquence est estimée a environ 12% des uvéites.

Peu symptomatique, elle peut évoluer de facon latente et étre découverte lors d’un
examen systématique. L’examen de la périphérie rétinienne, au verre a trois miroirs complété par
une indentation sclérale, permet d’observer des exsudats périphériques au niveau de la pars
plana surtout dans I’hémi- circonférence inférieure. Ces exsudats sont dits en snow- balls, ou

ceufs de fourmi prérétiniens (Figure 52).
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Ils peuvent aussi s’organiser en banquises. Une vascularite périphérique diffuse est

habituelle.

L’angiographie a la fluorescéine objective les périphlébites rétiniennes, la présence

d’OMC ou d’OM qui est noté dans 40% des cas, ou un cedeme papillaire.

L’évolution est chronique en dépit du traitement. Elle est émaillée de complications,
notamment un OMC bilatéral (35%), une cataracte (45%) ou une membrane épirétinienne ou une

néovascularisation rétinienne ou prépapillaire.

Les pars planites peuvent constituer un syndrome dont les étiologies sont variées. Devant
toute pars planite les étiologies suivantes doivent étre recherchées : sclérose en plaque,

sarcoidose, tuberculose, syphylis, maladie de Lyme, toxocarose, lymphomes.

Figure n°52 : Images de la périphérie rétinienne montrant une périphlébite a gauche et des

exsudats en ceufs de fourmi a droite.

3.3. Lamaladie d’ Eales : [142]

Décrite pour la premiere fois en 1880 par Henry Eales, la maladie d’Eales atteint les
sujets jeunes de sexe masculins en bonne santé. Elle se définit comme une hémorragie

rétinienne et vitréenne récidivante du sujet jeune.
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Maladie idiopathique, il s'agit d'une périvascularite occlusive, prédominant sur les
veines périphériques, intéressant tous les quadrants de la rétine. Les artéres peuvent parfois

étre atteintes. (Figure 53).

Figure n°53: Montage de photographies du fond d’eil montrant une vascularite active dans le

cadre de la maladie de Eales

Les patients sont souvent asymptomatiques au stade de début de la vascularite
rétinienne. L’age d’apparition des symptomes est entre 20 et 30 ans selon une série Nord

américaine.

Le début de la maladie commence parun cedeme rétinien et des périphlébites. Le
développement des néovaisseaux peut étre rapide. L'inflammation oculaire est trés modeste.
L'ischémie périphérique induite par la vascularite occlusive est responsable d’une
néovascularisation rétinienne pouvant se compliquer d’hémorragie intra- vitréenne (Figure

54).
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Figure n°54: Hémorragie rétro- hyaloidienne au en avant de la macula dans le cadre d’une

maladie d’Eales

L'angiographie révele : des signes de vascularite active, des zones d’ischémie
périphérique, des néo- vaisseaux pré- papillaires, ou des néo- vaisseaux rétiniens dont

I’apect en « sea fan » est assez caractéristique (Figure 55).

Figure n°55 : Aspect angiographique de néovaisseaux en « sea fan » chez un patient présentant

une maladie de Eales: B : temps tardif.

Le traitement des zones ischémiques repose sur la photocoagulation au laser.
La vitrectomie est indiquée en cas de non- résorption d'hémorragie vitréenne récidivante.

Les traitements immunosuppresseurs n'ont pas fait preuve de leur efficacité.
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4. VR idiopathiques :

Les VR idiopathiques représentent a elles seules prés de 45% des VR. Leur prévalence est

de 4a13%[141]

D’origine inconnue, elles atteignent plus souvent les veines et les veinules rétiniennes

que les artéres ou les artérioles.

Cette pathologie oculaire n’est pas associée a d’autres maladies oculaires ou extra-
oculaires. Elle est strictement limitée a I'inflammation des vaisseaux rétiniens, et les autres
causes de VR doivent étre éliminées avant que ce diagnostic ne puisse étre retenu. Ainsi, il

s’agit surtout d’un diagnostic d’exclusion.

Les VR idiopathiques touchent des sujets jeunes de moins de 40 ans, sans
prédominance liée au sexe en dehors d’'une prédominance masculine pour la maladie de

Eales.

Les manifestations de la VRI peuvent étre aigues, mais dans la plupart des cas, la

maladie devient chronique.

Sur le plan clinique, les symptomes peuvent étre minimes, les patients se plaignent
alors de la présence de corps flottants génant surtout la lecture. Dans ces cas, I’AV peut

rester longtemps conservée surtout si la VRI reste limitée a la périphérie rétinienne.

Dans certaines formes avec atteinte périphérique active ancienne, le pole postérieur peut

étre atteint a son tour.

L’atteinte est habituellement bilatérale associée a une hyalite et a un tyndall de la
CA dans un tiers des cas. L’atteinte isolée des arteres ou associée a une atteinte veineuse

est fréquent (37% des cas).[15,27].

La aussi, I'angiographie a la fluorescéine reste un examen primordial permettant

d’avoir la cartographie des Iésions et de rechercher d’éventuelles complications ischémiques.
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Les VRI se traduisent par une capillaropathie oedémateuse diffuse dans 64% des

cas, etl’association a un OMC est fréquente (60%) [27]

Lesformes ischémiques (20a 40%) et proliférantes (16 a 20%) sont moins fréquentes et

ont un pronostic visuel plus reserve [141,27]
Unehémorragie intra-vitréenne est inaugurale dans 20% des cas.

Dans la VRI, une occlusion des vaisseaux rétiniens périphériques est svt observée,

I’occlusion de plus gros vaisseaux est plus rare.

VIIl. Les complications :

Les complications sont dominées par les phénomenes ischémiques, la néo-

vascularisation rétinienne et I’cedeme maculaire.

+* L'cedéme maculaire [106, 143] : est une complication fréquente au cours des VR

surtout en cas de sarcoidose, de maladie de Birdshot, de pars planites, MB ou VRI.

Les manifestations fonctionnelles de I’OM sont une BAV plus ou moins sévere et
rapide, une sensation de scotome central surtout en cas d’'OMC, plus rarement une

micropsie, des métamorphopsies ou des phosphénes centraux.

L’OCT reste I’examen de choix pour surveiller cette complication qui compromet le
pronostic visuel. Certains patients peuvent alors garder des lésions séquellaires responsables

d’une baisse de I'acuité visuelle non améliorable apres traitement.

Parfois I’,edeme maculaire persistant peut conduire a d’autres complications : rupture
de la paroi interne d’une logette centrale avec constitution d’un trou maculaire lamellaire,

développement d’une membrane épi- maculaire, fibrose sous rétinienne.

% Les zones d’ischémies [44] sont difficiles a mettre en évidence a I’examen
biomicroscopique ce qui rend I’angiographie a la fluorescéine indispensable pour les

localiser et préciser leur étendue.
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Les néovaisseaux prérétiniens ou prépapillaires peuvent étre liés a

I'inflammation ou a I'ischémie rétinienne aggravée ou non par une occlusion veineuse.
Les vascularites proliférantes regroupent la maladie de Eales, la maladie de Behcet (15%),
la sarcoidose (18%), les pars planites, les VRI (15%), le LES, la PAN et plus rarement la

tuberculose et la syphilis.[44] .

Les complications occlusives veineuses sont plus rencontrées dans la maladie de Behcet
(61%), alors que les occlusions artérielles compliquent surtout les vascularites

infectieuses et les connectivites ainsi que la maladie de Behcet.

Les néovaisseaux choroidiens représentent une complication sévere, et sont souvent
rétrofovéolaires. Les VR se compliquant fréquemment de néovaisseaux sont les

suivantes : les choroidites multifocales, la toxoplasmose.
Leur traitement est chirurgical.[144]

Un glaucome néovasculaire peut également compliquer une VR. C’est la conséquence
d’une ischémie rétinienne proliférante avec néovascularisation. Les néo- vaisseaux en
provenance de la rétine ischémique passent sur I’iris (ou ils sont d’ailleurs bien
visibles a la lampe a fente, donnant une " rubéose irienne " : figure 63), dont dans
I’angle irido- cornéen qu’ils vont alors obstruer parfois de facon relativement brutale,
donnant un tableau aigu avec douleurs violente, rougeur périkératique, buée de

cornée...
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Figure n°56: Aspect de néovaisseaux iriens dans le cadre de glaucome néovasculaire [144]

¢ Une ischémie maculaire peut s’observer dans le cadre d’une occlusion de branche
veineuse a destinée maculaire. Cette complication s’observe principalement dans la
maladie de Behcet, la sarcoidose et les VRI. A I’angiographie a la fluorescéine, on note
une augmentation de la taille de la zone avasculaire centrale avec des irrégularités
des capillaires périfovéolaires. L’ischémie maculaire est de mauvais pronostic, non
améliorée parles corticoides, les immunosuppresseurs ou laphotocoagulation laser, et
elle est responsable d’une importante baisse de l'acuité visuelle non améliorable

malgré un traitement médical lourd.[44]

X3

A5

Une hémorragie intra-vitréenne [142] peut également compliquer la vascularite
rétinienne, celle- ci est de caractéere récidivant dans la maladie d’Eales, nécessitant

souvent le recours a une vitrectomie.

>

% Un décollement de rétine tractionnel : peut apparaitre suite a des brides vitréo-

rétiniennes. Son traitement se base sur la chirurgie endo- oculaire.
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IX. Traitement :

1. Buts et principes:

Les buts thérapeutiques au cours des VR sont d’éviter les complications graves pour
I'acuité visuelle liées a I'atteinte maculaire, a I'ischémie avec néovascularisation, hémorragie
intravitréenne et aux décollements de rétine [30, 31, 145]. Un certain nombre de VR étant
d’origine infectieuse, il faudra avoir éliminé autant que possible les infections sous-jacente et
garder en téte en cas de non réponse aux thérapeutiques immunomodulatrices, que la

tuberculose, les infections herpétiques ou certaines lymphomes peuvent mimer des VR.
Les régles suivantes peuvent étre proposées [146] :

e Les doses minimales efficaces des médicaments doivent étre préférées aux doses plus

importantes.

e La combinaison de plusieurs medicaments peut étre considérée lorsqu’un seul

médicament ne conduit pas aux résultats thérapeutiques attendus.

e Arréter progressivement un traitement médicamenteux lorsque la maladie est en

phase de rémission, plutét que prescrire une dose d’entretien sur une longue période.
e [’utilisation d’un traitement local par gouttes dans la VR est inefficace.

Cependant, des modalités thérapeutiques péri- oculaires et/ ou régionales peuvent

étre considérées lorsque cela est possible.

e Une administration intra- oculaire de médicaments doit étre prise en considération
lorsque les phases chroniques ne respondent pas suffisamment au traitement. Malgré
les complications potentielles, I’administration intra- oculaire de médicaments
devient de plus en plus répandue et représente désormais la modalité de choix dans

plusieurs situations difficiles.
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e |e traitement général est instauré a fortes doses d'emblée, et diminué trés
progressivement pour atteindre la dose minimale efficace, établie par la surveillance

clinique et angiographique.

Quel que soit le traitement adopté, il faut savoir que celui- ci sera long, la maladie
évoluant habituellement entre 5 et 10 ans. Les traitements seront adaptés au risque visuel

et a I'évolution fluctuante de la maladie.

Les complications non spécifiques, dont la néovascularisation réactionnelle a I'ischémie,

seront traitées ou prévenues par la photocoagulation au laser de la rétine ischémique.

2. Moyens thérapeutiques:

Le choix du traitement varie en fonction de la gravité et de I'évolutivité de la maladie

2.1. Anti-inflammatoire stéroidiens : corticodes :: [147,148]

e Voie d’administration et posologie :

Les corticoides par voie orale constituent le traitement de base de la majorité des
maladies inflammatoires. lls peuvent également étre administrés en bolus avec ensuite un

relais par voie orale.
¢ Le bolus de méthyl prednisolone (SolumédrolD) par voie intraveineuse :

Administré a la dose de Tmg/ Kg/ j sans dépasser 1g par bolus, pendant 3 jours.

X/
L %4

La voie orale :

Prescrite en relais au bolus ou d’emblée dans certaines situations ne justifiant par

I’ladministration d’une corticothérapie en fortes doses.

La prednisone sera choisie en priorité puisqu’elle a une faible action inhibitrice sur

I’axe hypothalamo- hypophysaire et une meilleure biodisponibilité.

La dose untilisée est de 0,5mg/ kg/ j a 1,5mg/ kg/ j en une seule prise le matin

pendant un mois, puis une réduction progressive sera réalisée jusqu’'a une dose minimale
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efficace voir I'arrét du traitement. En général, la dose d’entretien varie entre 5 et 10mg/j, la

dégression permet de déceler une éventuelle corticodépendance.

e  Surveillance et mesure associés :

** Une surveillance du poids, la TA, la survenue d’éventuels effets secondaires osseux ou
métaboliques ou méme la survenue d’infections opportunistes. On réalisera également

une mesure mensuelle de la kaliémie, la glycémie et de la calcémie.

X/
L %4

Un régime pauvre en glucides et désodé avec une supplémentation calcique et en

vitamine D.

2.2. Les immunosuppresseurs :

IIs sont souvent utilisés dans les VR pour aider a contrbler la VR et la maladie sous-
jacente ou pour diminuer les doses de corticoides requis. Les immunosuppresseurs les plus
utilisés sont le méthotrexate et le mycophénolate mofétil notamment dans la sarcoidose, le
cyclophosphamide, [|'azathioprine et la ciclosporine dans la maladie de Behcet, le
cyclophosphamide et le mycophénolate dans le LES. Mais aujourd’hui les indications des
immunosuppresseurs dans certaines maladies ou encore 'utilisation du cyclosphosphamide ont

été modifiées, voire fortement réduite grace a I'utilisation des biothérapies [31,145].

a. Agents alkylants :

a.l. Cyclophosphamide :

Représente I'immunosuppresseur prescrit en premiere intention dans les services de

médecine interne.
«* Mode d’action:

Agent alkylant de la famille des moutardes azotées, il agit directement sur ’ADN en
formant des liaisons covalentes avec les substrats nucléophiles par I'intermédiaire de ses
radicaux alcoyles, d’ou des modifications chimiques ou enzymatiques de I’ADN ainsi la

formatons de ponts alcoyles intra brins ou inter brins, avec pour conséquence une inhibition de
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la transcription et de la réplication de I’ADN aboutissant a la destruction cellulaire. Cette action

est cycle-dépendante respectant les cellules en GO [149].
+* Posologie:

Le Cyclophosphamide est prescrit per os a la dose de 2mg/kg/j ou en bolus mensuel de
750mg/m pendant les 9 premiers mois.ces cures doivent étre espacées s’il apparait une
intolérance hématologique (pan-cytopénie) ou d’autres complications, qu’elles soient rénales ou

infectieuses. Par la suite, un traitement d’entretien de 3 a 5 cures/an est utile [150].

Son efficacité a été rapportée dans le traitement des manifestations oculaires de
plusieurs maladies systémiques auto- immunes dont la maladie de Behcet, le LES, la PAN et

les vascularites d’origine rhumatoide [151].

a.2. Le Chlorambucil : Chloraminophéne

Le Chlorambucil est un agent alkylant d’action lente moins toxique que le
Cyclophosphamide. Il est indiqué dans les atteintes neurologiques et oculaires de la maladie de

Behcet. Cependant, il est nécessaire de surveiller la crase sanguine pendant le traitement

[152,153].
+* Posologie:

Le Chlorambucil est prescrit a la dose de 0.1 a 0.2 mg/kg/j sous forme de traitement

d’attaque pendant 3mois, suivi d’un traitement d’entretien d’'une moyenne de 18 mois.

Des fenétres thérapeutiques de 2 a 6 mois sont nécessaires selon la tolérance
hématologique.il existe un risque de leucémie secondaire chez les patients ayant une dose

cumulative de 1300mg. Sa toxicité hématologique limite son utilisation .

b. Les anti métabolites :

IIs sont représentés par les analogues de l'acide folique (méthotrexate), les analogues des
purines (azathioprine, mercaptopurine), de la pyrimidine, et les inhibiteurs de la synthese

protéique. lls agissent sur les acides nucléiques.
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Le tableau suivant resume le dosage, les effets secondaires, oncogénicité et le suivie

nécessaire:

Tableau n°XXV : Les anti-métabolites : doses, toxocité, oncogénicité, bilan préthérapeutique,

suivie
Doses Toxicité Oncogénicité Bilan pré- Suivi
traitement
Azathioprine + PO: | & 3 mg/kg/jour * Intestinale Pratiquement pas de | * FSC * Formule sanguine et tests
(Imurek, Azarek) * Interaction avec l'allopurinol * Médullaire risque sans facteur | *+ Fonctions hépatiques | x/2 semaines
(leucopénie, anémie)  favorisant (EBV, hépatique et | puis dans un premier temps,
+ Hépatique HPV) rénale | ®/mois
* Pancréatite * Screening
* Alopécie HBV, HCV
* Infections
(risque faible)
+ Peut étre utilisé en
cas de grossesse
(faible risque de
tératogénicité)
Méthotrexate * PO, SC ou IM: 0.2 mg/kg/ * Intestinale Peu de risques + FSC + FSC et tests hépatiques
semaine max. 25 mg/semaine |+ Médullaire 0,1 4 1% lymphome | * Fonctions I x/2 semaines dans un
* Préférer 'administration (neutropénie, (réversible aprés hépatique et | premier temps, puis | x/mois
parentérale (biodisponibilitée+, = thrombopénie) arrét traitement) rénale + Substitution en acide folique
compliance +, moins d'erreurs * Pulmonaire * Fonctions 5 mgfsemaine
de dosage, moins d'effets *+ Hépatique pulmonaires | * Fonction rénale | x/mois
gastro-intestinaux) * Rénale de base
+ Contre-indiqué si: clairance + Neurologique * Screening
créatinine < 40 ml/min (paresthésies) HBV, HCV
* Mucite
+ Tératogénicité
Mycophénolate | | 4 2 gljour + Médullaire 0,424 1% de sAESE « FSC
mofétil (leucopénie) lymphome * Fonctions I=" mois: | /2 semaines
(Cellcept, Myfortic) * Hépatique hépatique et | puis dés 4 mois: | x/mois
+ Intestinale rénale + Tests hépatiques | x/mois
* Tératogénicité + Screening
HBYV, HCV

L’azathioprine constituerait une alternative thérapeutique intéressante dans le
traitement des vascularites rétiniennes séveres en particulier celles du Behcet oculaire et

corticodépendantes [154].

Il reste un traitement de premiere ligne au cours des maladies inflammatoires

oculaire en raison de sa bonne tolérance et son efficacité.
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c. Les inhibiteurs de la calcineurine :

c.1. Ciclosporine :

e Posologie:

La ciclosporine est prescrite en deux prises a une dose de l'ordre de 5mg/k/j en
indication ophtalmologique et si I'inflammation oculaire ne régresse que partiellement, on peut y

adjoindre une faible dose de prednisone ou I’associer al’azathioprine.

Elle serait plus efficace que le cycophosphamide dans la prévention des rechutes oculaires
gu’elle réduirait de pres de 70%. Utilisée en association aux corticoides, elle permet

I’amélioration ou la stabilisation de I’acuité visuelle dans 75% des cas.

Son utilisation est proposée au cours des uvéites auto- immunes et dans les VR de

la maladie de Behcet [155].
e [Effets indésirables :

La dose de 10mg/kg/j est généralement mal tolérée (hirsutisme, anomalies du bilan

hépatique avec hyper bilirubinémie, paresthésie et insuffisance rénale).

Sa toxicité rénale peut nécessiter une diminution des doses qui n’est pas sans effet sur la
survenue sur de rechutes. D’ou l'intérét d’un bilan rénal, hépatique avec prise de la tension
artérielle avant de la prescrire a la dose de 5 mg/kg/j. le suivi comporte un dosage de la
créatinine une fois par mois (si elle est augmentée de 30% par rapport a sa valeur initiale il faut

reconsidérer le traitement) et un dosage de la ciclosporinemie.

¢.2. Tarcolimus (FK 506) :

e Mode d’action

la tacroimus est un macrolide qu’il inhibe I’activation des lymphocytes T par un mécanisme
similaire a celui de la ciclosporine mais avec une activité immunosuppressive 10 a 100 fois
superieure.il supprime I'activation des cellules T et la prolifération des cellules B dépendantes des

cellules T auxiliaires, la production de lymphokine, telles que I'lL-2 et 3 et I'interféron gamma
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,ainsi que I’expression du récepteur de I'lL-2.

Au niveau moléculaire, il se lierait a une protéine cytosolique (FKBP 12) également
responsable de son accumulation intracellulaire, le complexe FKBP12-Tacrolimus se lie de facon
spécifique et compétitive et inhibe la cacineurine, entrainant une inhibition calcium dépendante de
la transduction du signal des cellules, par inhibition de la transcription d’une partie des génes des

lymphokines.[149,156]
e Posologie :

La tacrolimus FK506, est prescrit a la dose de 0.05 a 0.15 mg/kg/j par voie orale ou

intraveineuse, il ne doit jamais étre utilisé en association avec la ciclosporine
Indiquée a la base pour prévenir de rejet du griffon

Son indication dans les VR résistantes a la ciclosporine a été étudiée [157,158] avec

des résultats prometteurs et des effets secondaires moindres.
o Effets indésirables :

Son utilisation reste limitée par ses effets secondaires sur la fonction rénale, la tension
artérielle, troubles hydro-électrolytiques surtout I’hyperglycémie et le risque redoutable de
développer un syndrome lympho-prolifératif, sans oublier le risque infectieux, les troubles de

coagulation et le prurit avec alopécie.

2.3. Les immuno- modulateurs:

a. Interféron :
e Mode d’action :

Cytokine produite en réponse a une infection virale ou une tumeur, c’est une
glycoprotéine de bas poids moléculaire dont I'action immunomodulatrice passe par le biais de sa

fixation sur un récepteur spécifique [159]
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e Posologie :

L’interféron est utilisé par voie sous cutanée a la dose de 3 a 5 millions d’unités, trois fois

par semaine.
o [Effets indésirables :

Les effets secondaires sont fréquents, les plus importants étant un syndrome grippal
prévenu par I’administration systématique de paracétamol, neurologique centraux (asthénie
pouvant aller jusqu'a la dépression, confusion) et des manifestations auto-immunes. [160]

b. Biothérapie :

b.1. Anti-TNF:
e Posologie :

L’infliximab est administré par voie intraveineuse en perfusion de deux heures.la
posologie utilisée dans la littérature était de 3 a 5 mg/kg. Ce qui correspond a la posologie

utilisée dans nos cas.

Le traitement d’attaque consiste en la réalisation d’une premiére perfusion, les deux
suivantes ont lieu deux semaines et six semaines apres.la demi-vie du produit est d’environ 14
jours. Dans la plupart des indications, un traitement d’entretien toutes les huit semaines est

nécessaire.

Le mode d’administration de ’adalimumab est simple : une injection sous-cutanée de 50

mg toutes les deux semaines. La demi-vie est d’environ 8 jours
e Intérét:

Cet anticorps a été déja utilisé avec succés pour le traitement des phénomeénes
inflammatoires séveres, comme la maladie de crohn ou la polyarthrite rhumatoide [159].les
résultats dans le traitement de la MB seraient prometteurs: associée au traitement maximal
(immunosuppresseur et corticoides), cette molécule a rapidement amélioré les patients, avec une

diminution de I'inflammation de 50% des premieres 24 heures et de 90% au quatriéme jour [161].
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—————— ——————— |
Il agit également sur le cours évolutif de la maladie puisqu’il permet d’espacer les rechutes

oculaires.
e [Effets indésirables :

Plusieurs cas de tuberculoses disséminées ont été induits par I'infliximab. Tout patient
chez lequel l'usage de l'infliximab est envisagé devrait faire I'objet d’'un dépistage de la
tuberculose.si le patient est atteint d’une autre infection soit pulmonaire, cutanée ou autre, il est

préférable d’attendre de guérison de I'infection avant de commencer le traitement.

L'utilisation de [linfliximab peut étre limitée par la survenue de nombreux effets

indésirables irritation aux point d’injections, céphalées, vertiges, nausées, douleurs

thoraciques, dyspnée, prurit.des infections séveres peuvent survenir dominées par la réactivation de

la tuberculose latente.

L’apparition des anticorps anti-nucléaire, voire des véritables syndromes lupus-like,

I’aggravation d’une insuffisance cardiaque, embolie pulmonaire.

Tableau n°XXVI: Anti-Tnf : doses, toxocité ,oncogénicité , bilan préthérapeutique , suivie

Doses Toxicité/effets Risque infectieux Oncogénicité Bilan prétraitement Suivi
secondaires
Infliximab 5-10 mg/kg + Médullaire + Réactivation d'une | + Cancer cutané non =+ Exclure une tuberculose | « FSC
(Remicade) * Oculaire tuberculose latente | mélanomateux latente (anamnése,
3 + Réaction au site (infliximab > autres radiographie thorax,
m:fr:i':;)“"“" dinjection anti-TNFa) IGRA¥)
* Induction * Listériose « Examen dermatologique
Etanercept d'auto-anticorps | * Pneumocytose initial
(Enbrel) (FAN, anti-ADN) | + Histoplamose
Rituximab + Cycle de 2x | g| * Réactions + Infections virales + FSC, dosage des « FSC
(Mabhtera) a 2 semaines d'hypersensibilité et bactériennes immunoglobulines ler mois:
d'intervalle lors de la perfusion * Réactivation totales de base | x/semaine
+ Réévaluer + Cytopénies HBY, HCV + Screening TB, HBV, HCV puis: 2x/mois
24 semaines * Rarement * Vaccination dés 4 mois:
aprés cycle exanthémes, pneumocoque et grippe | x/mais
paresthésies, LEMP préalablement a * Tests
I'administration du hépatiques
produit (réponse vaccinale | x/maois

*|GRA: interferon gamma release assay.
FSC: formule sanguine compléte; HBV: virus de I'hépatite B; HCV: virus de I'hépatite C; LEMP: leuco-encéphalopathie multifocale progressive ;

TB: tuberculose; ANCA: anticorps anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles.

temporairement abolie

par la suite)
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b.2. Anti-1L-6:[162]

Le tocilizumab (Actemra) est un anticorps monoclonal anti-IL-6 reconnu comme
traitement de la polyarthrite rhumatoide et de I’arthrite juvénile idiopathique systémique aprés

échec du méthotrexate.

Posologie :

La posologie recommandée est de 8 mg/kg administrée une fois toutes les quatre

semaines.

Des doses supérieures a 800 mg par perfusion ne sont pas recommandées chez des

sujets ayant un poids supérieur a 100 kg
Intérét .

De par I'inhibition massive de la production de molécules proinflammatoires, le blocage
de la voie de I'lL-6 s’avére intéressant dans différentes maladies autoinflammatoires ou
autoimmunes : Vasculites : d’artérite gigantocellulaire (anciennement maladie de Horton) et

d’artérite de Takayasu [163,164,165]....

Une partie des maladies inflammatoires systémiques comporte un risque d’atteinte
oculaire. Typiquement, les uvéites et les VR peuvent étre associées aux spondylarthropathies, a
la PR, a la maladie de Behcet, a la sarcoidose, a la polychondrite récidivante, a la sclérodermie
systémique, a la maladie de Still de I'adulte et I’enfant, au syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada

et d’autres encore.[166]

2.4. Laphotocoagulation aulaser: [16 7]

Trouve son indication essentiellement dans le traitement des complications des

vascularites rétiniennes.
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Indications:
#* Vascularite rétinienne occlusive et occlusions veineuses :

Les occlusions du tronc de la veine centrale de la rétine (OVCR) de type ischémique
(15% des cas d'OVCR) sont une indication a une photo- coagulation panrétinienne (PPR) menée
rapidement pour éviter le redoutable glaucome néovasculaire. Il n'y a cependant pas dans ce

cas de récupération fonctionnelle.

Les occlusions de branche veineuse ischémiques bénéficient d'une photocoagulation

sectorielle pour traiter la néovascularisation prérétinienne.

L'OMC lié aux OV ou aux uvéites chroniques est traité par une photocoagulation du pole

postérieur et permet une diminution significative de I'oedeme.

Les vasculites occlusives sont également des indications a la photocoagulation dans la

mesure ou elles sont responsables de néovascularisation.

2.5. chirurgie : vitrectomie [ 168]

Elle occupe une place dans le bilan et le traitement des vascularites rétiniennes

compliquées.

La vitrectomie a visée diagnostique peut étre indiquée devant une uvéite corticorésistante

a la recherche d’une fausse atteinte inflammatoire ou d’une cause infectieuse.

La vitrectomie thérapeutique peut étre indiquée devant une vascularite compliquée
de décollement rétinien, d’opacification vitréenne post inflammatoire, d’hémorragie

intravitréenne, de néovaisseaux prérétiniens ou choroidiens ou de membranes épirétiniennes.

Les indications chirurgicales a visée thérapeutique restent imprécises et critiquables vu le

risque iatrogéne et de réactivation de I'inflammation.

Le résultat visuel dépend essentiellement des lésions maculaires.
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2.6. Autres: [169]

X/
L %4

Corticoides locaux : sont préscrits en collyres et en pommade en cas d’uvéite

antérieure associée.

X/
L %4

Le recours a une corticothérapie par injections péribulbaires peut également étre fait.

X/
L %4

Hypotonisants: en cas de glaucome associé ou compliquant la vascularite, un
traitement hypotonisant en monothérapie seule ou en association de plusieurs

hypotonisants peut étre prescrit.

% Anti- infectieux : selon I’étiologie infectieuse retrouvée, un traitement antibiotique,

antiviral ou anti- parasitaire sera instauré avant de démarrer le traitement corticoide.

3. Traitement des complications :

3.1. (Edéeme maculaire :

En cas de cause infectieuse, le traitement spécifique seul est parfois efficace. Le plus
souvent la corticothérapie est introduite localement ou par voie systémique. Il est indispensable
d'évaluer la réponse au traitement au maximum de son efficacité (2-3 semaines) pour justifier

ensuite d'un traitement au long cours en cas de réponse positive. [29]

3.2. Ischémie maculaire :

En dehors des occlusions de branche veineuse a destinée maculaire, une ischémie

maculaire s'observe principalement au cours du Behcet et des rétinites herpétiques.

La FA montre une augmentation de la surface de la zone avasculaire centrale avec une
irrégularité et une rupture plus ou moins compléte de la maille capillaire périfovéolaire.
L'ischémie maculaire est de mauvais pronostic et sa prise en charge en urgence est nécessaire.
Au cours du Behcet, en plus de la corticothérapie a forte dose en intraveineux, on peut proposer
I'adjonction d'un anticorps anti-TNF pour son action tres rapide sur l'inflammation intraoculaire

[170].
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3.3. Néovascularisation choroidienne :

Toute uvéite postérieure peut se compliquer de néovascularisation choroidienne en
particulier s'il persiste un bas grade d'inflammation endoculaire chronique comme au cours de
maladie de Vogt-Koyanagi-Harada, s'il existe des cicatrices choriorétiniennes comme au cours

des choroidites serpigineuses ou un granulome choroidien comme au cours de la sarcoidose.

Le traitement de premiére intention associe en urgence, une injection intravitréenne
d'anti-VEGF, éventuellement répétée, au traitement de l'inflammation intraoculaire [172]. Si
|'étiologie est auto-immune, c'est la corticothérapie a forte dose qui est utilisée, soit par voie

systémique, soit par voie sous-ténonienne.

En conclusion, la prise en charge des vasculites rétiniennes comprend les différentes
étapes décrites. Leur pronostic dépend de leur localisation, de leur étiologie, de leur traitement
et des complications. Le suivi au long cours autorise des adaptations thérapeutiques permettant

de préserver la fonction visuelle en contrélant les effets secondaires des traitements effectués.

IX. Discussion de nos résultats :

La vascularite rétinienne restent relativement rare, sous réserve de la rareté des
articles rapportant la prévalence isolée de cette affection sans d’étre associée a d’autre

entitées notamment les uvéites ou a une étiologie précise.

1. Profil épidémiologique :

1.1. Sexe des patients :

Dans notre étude, on a retrouvé une prédominance masculine (67 hommes et 33 femmes)
avec un sex-ratio H/F=2,03 ; cette prédominance masculine est retrouvée aussi dans les

différentes séries de littérature.
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Tableau n°XXVII : Sexe ratio des patients des différentes séries

Serie Nombre de cas Sexe ratio

[.Mili- Boussen

128 2,6
(Tunisie 2010) [172]
Mili boussen ,L.Kria et al

80 2,3
(2005) [173]
Y. Chérif (Tunisie, sfax 2013)

72 1,48
[174]
A.Boulanouar

105 2,2
(Rabat 2008)[175]
Z. Teyeb

27 2,8
(tunisie 2017 )[176]
Notre Série 100 2,03

1.2. Adge des patients :

L’age moyen de nos patients au moment de la premiére consultation est de 36 ans avec des

extrémes de 10 ans et de 70 ans.

L’age moyen de début de la maladie dans notre série est proche de ceux retrouvés dans
la littérature : 35 ans dans la série de A. Boulanouar [175 ], 32 ans dans la série de Mili.Boussen
[172], 34ans dans la série de Y.Chérif [174] et 25 ans dans la série de S.haddad [177] et d’autres

séries mentionné sur le tableau suivant :
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Tableau n°XXVIIl : Age moyen d’apparition des VR selon les séries

Auteurs Nombre de cas Age moyen (ans)

[.Mili- Boussen

128 32
(Tunisie 2010) [172]
Ali, A., Ku, J. H., Suhler, E. B.,

. 56 32

Choi, D (USA 2014)[178]
Y. Chérif

72 34
(Tunisie, sfax 2013) [174]
A.Boulanouar

105 35
(Rabat 2008)[175]
Z. Teyeb

27 39
(Tunisie 2017)[176]
S.haddad

25 25
(2018) [177]
J.Paovic

85 36
(Belgrade 2009)[179]
Notre série 100 36

On a noté que la plupart de nos patients n’ont pas d’antécédants pathologiques a part
I’'HTA chez 9% et le diabéte chez 8 patients.
La VR atteint essentiellement le sujet jeune de sexe masculin en pleine activité physique et

professionnelle d’olu I'impact social de cette affection.

1.3. Répartition géographique a I’intérieur du Maroc :

Nous nous sommes intéressés aux lieux de résidence de tous nos patients, en espérant
aboutir a un résultat significatif quant a la corrélation avec I'apparition de la maladie mais nous
n’avons pas pu avoir de détails sur le déplacement de ces patients entre les différentes régions
du Maroc et le moment de I'apparition des premiers signes de |’affection, et donc les corrélations

géographiques n’ont pas pu étre établies.
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Il est a noter que la majorité des patients proviennent de la ville de Marrakech, chose
expliquée fort probablement par le territoire drainé par notre formation ; suivie de la partie Sud

du Maroc et les zones de drainage des références dans la région.

Par ailleurs, les autres séries marocaines publiées ne précisent pas I'origine géographique
des patients, il est donc impossible pour le moment de savoir de quelle région prédominante

arrivent les patients.

2. Profil clinique:

2.1. Délai de consultation :

Le délai de consultation le plus retrouvé dans notre série oscille entre [1 moi et 1 an]
avec 40% des patients, suive d’un délai entre [lan a 2 ans] avec 25% patients ; ceci peut étre
expliqgué par une AV qui reste plus ou moins conservée, et par la non disponibilité d’un
service d’ophtalmologie proche surtout dans les milieux rurales et par le fait que cette VR a

souvent un début périphérique et n’atteint que tardivement le pGle postérieur.

La majorité de nos patients sont alors diagnostiqués a un stade assez avancé de la
maladie voire au stade de complications, d’ou la nécessité de sensibiliser la population et de

rapprocher les soins hospitaliers des patients en créant des unités de consultation locales

Un autre élément pourrait réduire ce délai de consultation, notamment chez les
patients suivis pour des maladies systémiques potentiellement pourvoyeuses d’atteinte
vasculaire rétinienne, ceux- ci doivent étre adressés systématiguement pour examen
ophtalmologique et non qu’en cas de baisse de I’acuité visuelle ou de géne visuelle rapportée
par le malade. Rappelons que la majorité des VR sont périphériques et donc I'acuité visuelle
peut longtemps rester conservée.

2.2. Motif de consultation :

Le signe fonctionnel ophtalmologique le plus fréquemment retrouvé ayant motivé la
consultation de nos malades était la baisse de I'acuité visuelle dans 91%des cas. Qu’elle soit

brutale ou progressive.
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La BAV peut s’expliquer par un retard dediagnostic, I’association fréquente a une uvéite
(65,10%) dans ce sens une étude de T. Ben Salem (2015) [180] sur le Profil étiologique de la
vascularite rétinienne isolée (non associées aux uvéites ) dans un service de médecine interne a
trouvé une AV inférieure a 1 chez 13,79% alors que dans notre étude ou la VR est fréquemment
associée a une uvéite , AV<1 était plus élevé avec 35% des patients , enfin par la fréquence de

I’;edéme maculaire (35,41%).

La rougeur oculaire et les myodésopsies constituent un signe d’appel dans 52% des cas
et 32% des cas successivement, d’ou lI'importance de réaliser un examen ophtalmologique

minutieux avec un examen de la périphérie rétinienne devant des tels symptémes.

Tableau n°XXIX : AV initiale selon les séries

AV
Auteur Spécialité
<al [1a3] [4 -5- 6] [7a10]
I.Mili- Boussen
(2010) [172] Ophtalmologie 42,5% 13,75% 43,75%
128cas
S.haddad
(2018) [177] Médecine interne 48% 52%
72patients
A.Boulanouar
(2008)[175] Ophtalmologie 59% 15% 26%
105patients
Y. Chérif
(2013) [174] Médicine interne 25% 33,3% 41,7%
72patients
Notre série Médicine interne 35% 22% 43%
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2.3. Les Caractéristiques de la vascularite rétinienne:

a. latéralité de la VR :

L’atteinte oculaire était d’emblé bilatérale dans 74 % des cas et unilatéral chez 26% des
cas, correspondant a la prédominance des affections systémiques et ce qui rejoint les données

de la littérature.

Tableau n°XXX: Latéralité selon les séries

Auteur Nombre de cas Bilatérale Unilatérale

I.Mili- Boussen

128 93,7% 6,3%
(Tunisie 2010) [172]
S.haddad

25 68% 32%
(2018) [177]
Mili boussen L.Kria et al

80 78% 22%
(2005) [173]
Amro Ali, Jennifer H Ku,
Eric B Suhler 56 80,4% 16,6%
(2014)[178]
Notre série 100 74% 26%

b. Topographie de la vascularite :

A l’instar de la littérature, qui rapportent que I’atteinte de la VR touche principalement la
périphérie rétinienne mais peut toucher le pole postérieur, dans notre série on note également
que l'atteinte est plus souvent périphérique dans 72,39% soit 139/192 des yeux , postérieure
dans 8,33 % soit 16/139 des yeux et diffuse dans 19,72% soit 37/192 des yeux alors que dans la
série de Mili.Boussen ,L.Kria et al [173] et T. Ben Salem (2015) (VR isolé sans uvéite) [180] la

fréquence de I’atteinte périphérique et I’atteinte diffuse étaient rapprochées.
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Le tableau suivant montre les résultats des différentes séries :

Tableau n°XXXI: Topographie de la VR selon les séries

Auteur Nombre de cas Périphérie Pdle postérieure Diffuse

T. Ben Salem

29 44,8% 13,9% 41,3%
(2015) [180]
S.haddad

25 40% - 60%
(2018) [177]
Mili boussen
L.Kria et al 80 32,6% 19,2% 48%
(2005) [173]
Notre etude 100 72,39% 8,33% 19,27%

La prédominance veineuse et/ou artérielle est I’un des éléments fondamentaux dans notre
démarche étiologique. Dans notre série 4,16% des yeux présentaient une artérite, la VR veineuse

(périphlébite) était la plus fréquente dans 89, 06% des yeux et mixte dans 6,77% des yeux, chose

C. Les Type de vascularite :

qui rejoint les autres séries.

Ces résultats sont liés aux étiologies des VR, notamment a la prédominance de la MB, et

différent de ceux rapportés par les études européennes ou américaines ou il existe une prévalence

plus élevé de VR a prédominance artérielle [181,169].
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Tableau n°XXXIl: Les types de la VR selon les séries

Nombre des patients Types de vascularite
Auteur
(nombres des yeux) Périphlébite Artérite Mixte
I.Mili- Boussen 128 patients 84,1% 5,8% 10,1%
(Tunisie 2010) [172] (240 yeux) (202/240y) (14/240y) (24/240y)
Y. Chérif (Tunisie, 72 patients 77% 6% 17%
sfax 2013) [174] (115 yeux)
Amro Ali, Jennifer H
43,6%
Ku, Eric B Suhler 56 patients 2% 12,9%
(44/101y)
(USA Oregon 2014) (101 yeux) (2/101y) (13/101)
[178]
100 patients 89,06% 4,16% 6,77%
Notre série
(192 yeux) (171/192y) (8/192y) (13/192y)

d. Les atteintes ophtalmologigues associées :

o L'uvéite :

Dans notre série, 'uvéite est I'atteinte ophtalmique associées la plus fréquente ,elle est
retrouvée dans 65,10% des yeux soit 125/192 yeux , chose qui rejoint la plupart des autres
séries :71,25% des yeux (171/240) dans la série de I.Mili- Boussen (Tunisie 2010) [172],77,93%
des yeux (113/145) dans la série de Mili Boussen (2005), L. kria [173], 80% des patients (20/25)
dans la série de S.haddad (2018) [177], 52,3% des patients (55/105) dans la série de
A.Boulanouar (Rabat 2008)[175] et 66,66% des patients (18/27) dans la série de Z. Teyeb (tunisie

2017)[176] .

Ce qui explique la fréquence de la découverte de La vascularite rétinienne de maniére

fortuite, typiqguement lors d’'un examen de routine ou dans le suivi d’une uvéite.

Nos résultats concernat les différentes types des uvéites associées rejoint également les

différentes séries dont I'uvéite totale était la plus observée :
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(Tunisie (2005) [177] 2017)[176]
2010) [172] [173]

Figure n°57 : Fréguence des différents types d’uvéite selon les séries

+* La Neuropathie optique (NO) :

Dans notre étude on a objectivé 13,54% des yeux(26/192 des yeux) avec une cedéme
papillaire ; fréquence qui est peu rapportée dans la littérature, elle est inférieure aux résultats
de la série de S.haddad (2018) [177] avec 32% des patients qui ont eu une cedéme papillaire

isolée (8/25) et celle de A.Boulanouar (Rabat 2008)[175] avec 22% des patients (23/105).

La méme chose pour la papillite qui présente 18,22% dans notre série soit 35/192 des
yeux, cette fréquence est inférieure par rapport a la série d’Y. Chérif (Tunisie, sfax 2013) [174]

qui a retrouvé une papillite dans 47% des yeux soit 55/115 des yeux.

Notre série retrouve une atrophie optique(AO) dans 10,93% des yeux alors que dans les
autres séries la fréquence de I’AO varie entre 40% des patients (10/25) dans la série de S.haddad
(2018) [177] et 2% des patients (2/29) dans la série de T. Ben Salem (2015) [180], entre les deux
série on trouve une fréquence rapprochée de 22,2% des patients et 18% des yeux dans les 2 série

de .Mili- Boussen (Tunisie 2010) [172] et Y. Chérif (Tunisie, sfax 2013) [174].

144



Les vascularites rétiniennes en Médecine interne
|

La fréquence de la neuropathie optique peut-étre sous-estimée lorsque le fond d’ceil est

inaccessible du fait d’'une uvéite ou une hyalite dense.
% La maculopathie :

Concernant la maculopathie, I’;cedéeme maculaire était noté dans notre étude dans 35,41%
soit 68/192 des yeux, cela est en accord avec les données des séries publiées : 31,68% des yeux
soit 32/101yeux dans la série de Amro Ali, Jennifer H Ku, Eric B Suhler (USA Oregon 2014) [178],
48,1% des yeux soit 115/240 des yeux dans la série I.Mili- Boussen (Tunisie 2010) [172] , 28%
des patients dans la série S.haddad (2018) [177] et 30% des yeux dans la série de A.Boulanouar

(Rabat 2008)[175] .

La fréquence de la maculopathie est sous-estimée du fait des lésions oculaires associées
qui génent la visibilité du fond d’ceil. D’ou I'intérét d’évaluer I'atteinte maculaire en période de
rémission.

< Les autres manifestations oculaires :

Les autres manifestations oculaires qui ont été retrouvées dans notre série: une
conjonctivite dans 7 yeux (soit 3,64%), une kératite dans 3 yeux (soit 1,56%) , un seul cas (0,5%)
d’épisclérite et de sclérite nodulaire ces résultats se rapprochent a ceux de la série I.Mili-
Boussen (Tunisie 2010) [172] qui ont retrouvé : 2 cas d’épisclérite (0,8% des yeux) et 2 cas de
kératite (0,8%des yeux) et 1 cas de sclérite (soit 0,4% des yeux)

e. Les Complications (a part les maculopathies) :

Dans notre série, les complications étaient dominées par la cataracte avec 25% des yeux
(48/192) ce qui est semblable a la série de Jennifer H Ku[178] avec 39% de cas de cataracte et de

la série de y.chérif [174] avec 28% de cas de cataracte .

Contrairement a la série de I.Mili- Boussen [172] et S.haddad [177] chez qui I'atophie
optique domine les complications avec 22,2% dans la série de boussen [172] et 40% dans la série
de haddad , suivie par la cataracte avec 19,2% dans la série de boussen [172] et 28% dans la

série de haddad [177] .
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Tableau n°XXXIll : Les complications de la VR selon les séries

Nombre des
atients
(nzm;re des cataracte AO neovascularisation HTO HIV DR
yeux)
1.Mili-
128patients
Boussen 540 veux 19,2% 22,2% 3% 2,9% 3,3% 4.1%
[172] Y
Jennifer H 56 patients . . .
KUl 78] 101 yeux 39% | -—-—- 12,84% 20,79% | —-----| ~—--—-
Y.Chérif )
[174] 72patients 28% 18% 10% |- |- -
115 yeux
S.Haddad T T T
[177] 25patients 28% 40% | | === | | e
100patients
Notre série 192yelux 25% 10,93% 15,62% 4,16% 6,77%| 7,29%

2.4. Les données de I’examen général :

Dans notre série I’examen clinique était sans particularité chez 40% des patients ,
alors que chez le reste il a permis de relever des signes orientant la démarche étiologique ,
les manifestations les plus retrouvée étaient |'aphtose buccale et génitale chez 30 patients
(soit associées ou isolés ) et par la pseudo folliculite chez 17 patients , leur fréquence est

expliqué par la prédominance étiologique de la maladie de Bechet .

Les autres manifestations les plus retrouvés étaient soit neurologiques, pulmonaires,

articulaires, ORL et plus rarement abdominales.

3. Profil paracliniques :

A la lumiére des informations recueillies au cours de I'interrogatoire et de I’examen
clinique, de nombreux examens a visée ophtalmologique et étiologique sont demandés tout
en prenant en considération I'efficience et I’économie de la santé. L’enquéte étiologique est

souvent limitée par le manque de moyens, que ce soit en rapport avec le bas niveau socio-
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—————— ——————— |
économique du patient et le colit élevé de certaines investigations paracliniques ou en
rapport avec le manque de certaines explorations biologiques, notamment la PCR qui est
d’un grand apport au diagnostic des affections infectieuses qu’elles soient virales ,
parasitaires ou bactériennes, ce qui pourrait mener a retenir a tord le diagnostic d’une VR

idiopathique.
% OCT:

L’OCT peut apporter un réel bénéfice dans la prise en charge des atteintes oculaires au
cours des vascularites et plus généralement dans les situations ou il existe une uvéite

postérieure.

Mais I'intérét principal de I'OCT est la mesure de I’épaisseur de I',edéme maculaire qui
est une complication fréquente lors des VR avec une sensibilité pour détecter I’,cedeme maculaire

cystoide de 96% et spécificité de 100% dans la série de Richard JAntcliff [182].

Dans notre série, L'Oct a été réalisé chez 24 patients aprés des signes orientes par
I’angiographie, il était normal chez 3 patients, il a confirmé un OM chez 10 patients, un

décollement séreux rétinien chez 9 patients et un trou maculaire chez 2 patients.

4. Profil étiologigue :

Pour les vascularites rétiniennes non idiopatiques ( VRNI) , La MB constitue le premier
diagnostic retenu dans notre série 49% soit 49/100 des cas avec un cas de MB associée a une
PR, ce qui est semblable avec la série de la série de I|.Mili- Boussen [172] avec 53,9% des cas, la
série de Y.chérif [174] avec 36% des cas , la série de A.Boulanouar (Rabat 2008)[175] avec 47% et
la série de TahiriJ[183] avec 37 % des cas, confirmant ainsi la forte prévalence de cette

maladie dans le pourtour méditerranéen.

D’autres séries retrouvent d’autres causes plus fréquentes a la VR telle la sarcoidose ;

retrouvée dans 37,5% des cas dans la série de J.Paovic [179] .
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Tableau n°XXXIV: Les étiologies de la VR selon les séries

MB Sarcoidose LEAD M.d’EALS VKH TBK VRI
I.Mili-Boussen
[172]
Service 53,9% 2,34% | ——-———- 3,12% 3,12% | —————- 15,6%
d‘ophtalmologie
128 patients
Y.Chérif [174]
service medecine 5
36% 12% | —————— | ————— | —————— | —————-
interne 52,8%
72 patients
Jennifer H Ku
[178]
_ 16,1% 71% | —————— | —=———- 7,1% | —————- 12,5%
Ophtalmologie
56patients
Tahiri .J
[183]
37% 16% | —————- 6% | —————- 13,33% 6%
Multiservice
30 patients
49%
o (avec un
Notre série 3% 1% 4% 1% 5% 37%
cas de PR
associée)

D’autres étiologies étaient retrouvées dans les autres séries qui ne sont pas retenues
dans notre série : Choriorétinopathie de Birdshort dans 14,3% dans la serie de Jennifer H
Ku[178] , syndrome de susac chez 4/128patients (3,12%) dans la série de |.Mili-Boussen [172]
et 1 cas pour chaque étiologie (toxoplasmose , sd des anti-phospholipide , AJl) dans la série de

Y.Chérif [174] .

Le diagnostic de la tuberculose a été retenu dans 5% des patients dans notre série

et13,33% dans la série de Tahiri ,J (Casablanca , Maroc)[183] .

148



Les vascularites rétiniennes en Médecine interne

Tableau n°XXXV : Les données cliniques des VR selon I’étiologie dans les différentes séries

MB VRI
) M.Boussen Y.Chérif ) M.Boussen
Notre série Notre série
[172] [184] [172]
49 (avec cas
Nombre de d’association
69 24 37 20
patients de PR et
behcet)
Nombre des yeux 94 128 38 70 34
Sexe : Homme 32H 19H 27H
Femme 16F T S5F 10F T
Age moyen 34,Tans |  —-———— | ———— 38 ans .
Localisation de la 8,5% 14,04% 18 ,5% 4,28% 8,82%
VR :
Pble postérieure 65,9% 25% 42% 85,71% 26,47%
Périphérique
. 25,53% 60,93% 39,5% 10% 64,70%
Diffuse
Type de vx
yp_ 2,17% 1,42%
atteint :
Artere . ) _ Prédominance
5,31% Prédominance veineuse 1,42% )
_ veineuse
Mixte
. 92,55% 97,14%
Veine
Lésions oculaires
81,91% |  ———— | = 20% —
associées :
Uvéit
velte 39,36% 25% . 12,85% .
Ischémie
rétinienne
20,21% 10,93% 29% 40%

(Edéme maculaire
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Dans notre série , on a noté que la VR au cours de la MB s’est caractérisé par la
prédominance masculine avec un sexe-ratio de 2 et une atteinte a prédominance veineuse dans
87/94 des yeux soit 92,55% des yeux , périphérique dans 92/94yeux soit 65,9% et un fréquence
des atteintes ischémiques important avec39,36% des yeux ce qui regoint les données de la série
de I[.Mili-Boussen [172] et la série de Y.chérif ,M.jallouli et al [184] et de la littérature
[3,98,99,185].

Pour la VRI, dans notre série I’dge moyen était 38ans alors que I'atteinte était veineuse
dans la plupart des yeux avec 97,14% des yeux soit 68/70 yeux et un taux faible des atteintes
ischémiques dans 9/70 yeux soit 12,85% ce qui rejoint la série de M.Boussen [172] sauf que
I'atteinte était diffuse dans 67,70% alors que dans notre série I'atteinte était principalement

périphérique 85,71%.

5. Profile thérapeutique :

5.1. la corticothérapie :

La corticothérapie était administrée pour juguler l'inflammation dans 100% des cas,
traitement auquel les immunosuppresseurs ont été adjoints, en fonction de la gravité de

I’atteinte, la répétition des poussées.

Elle devrait étre administrée par voie orale a la dose de 1 a 1.5mg/kg/jour de prednisone,
qui est le corticoide de référence et dont la biodisponibilité serait meilleure que celle de la
prednisolone. Cette corticothérapie doit étre précédée par des bolus intraveineux de 1g méhyl-

prednisolone, trois jours de suite lorsqu’il existe des signes de gravité.

Dans notre série tous les patients ont bénéficié d’une corticothérapie orale a base de
prednisone a dose de 1mg/kg/j avec des mesures adjuvantes, précédée dans 89% des cas (89/100p)
par CTC sous forme de bolus intraveineux de méthyl-prednisolone 1Tmg/kg/jr pendant 3 jours.
Ce qui rejoint les autres séries dont le taux de I'utilisation de la corticothérapie était élevé
comme la série de S.Haddad [177] avec 100%, la série de Y.Chérif [184] avec 85% de la CTC
oral précédé dans 64% par CTC en intraveineux et la série de Jennifer H Ku [178] avec 67,9% cas

d’utilisation de la CTC.
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5.2. Les autres traitements:

Le traitement par corticoides systémiques au long court peut entrainer des effets
indésirables graves ou une cortico-dépendance, une association thérapeutique est proposée
afin de réduire cette dose quotidienne et pour la dégradation. Les médicaments combinés

sont des immunosuppresseurs ou desimmuno-modulateurs.

Le choix des immunosuppresseurs et des immuno-modulateurs dans notre série se base

sur I'indication thérapeutique, I'efficacité et la possibilité d’assurer un suivi régulier aux malades.

Dans une étude de Comarmond et al [186] sur 17 patients colligés dans une étude
rétrospective, présentant une atteinte oculaire sévére ou neurologique centrale de la MB traités par
cyclophosphamide ,chaque patient a recu une moyenne de 10 perfusions mensuelles (dose
moyenne de 922 mg) ,la tolérance était satisfaisante et I'acuité visuelle était améliorée dans 12 des
22 yeux ayant des lésions actives ,les signes inflammatoires ont diminué dans tous les cas et les

doses de corticothérapie ont pu étre significativementréduites.

L’azathioprine constituerait une alternative thérapeutique intéressante dans le
traitement des vascularites rétiniennes séveres en particulier celles du Behcet oculaire et

corticodépendantes [154].

Dans ce sens une étude de Benchakroun.N (Rabat, Maroc) [154] a été faite sur
L’azathioprine dans le traitement des vascularites rétiniennes séveres, ils ont colligé 50 cas de
vascularites rétiniennes séveéres, 65 % des patients ont une corticodépendance supérieure a 15
mg/j et 35 % sont résistants aux autres traitements immunosuppresseurs (chloraminophéne,
cyclophosphamide). L’acuité visuelle initiale est comprise entre 1/10 et 3/10. Le recul moyen est

de 13 mois,

Les résultats : un assechement de la vascularite dans 38 % des cas, un abaissement du
seuil de corticodépendance a 8 mg/j de prednisone dans 45 % des cas, un sevrage de la
corticothérapie dans10%. Il n’y a pas eu de dégradation de I'acuité visuelle ni d’effets secondaires

notés.
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Les anti-TNFalpha : il s’agit des anticorps monoclonaux anti-TNFalpha et non de la
molécule chimérique étanercept qui ne fonctionne pas dans le traitement des pathologies
ophtalmiques. Les anti-TNFalpha sont particulierement efficaces dans le traitement de la MB et
les experts de I’American Uveitis Society et de 'EULAR [187] ont émis des recommandations
pour que l'infliximab et I’adalimumab soient utilisés en premiere ligne dans les formes graves de
cette maladie, en particulier en cas de VR [187]. Des études espagnoles (90 % de rémission) et
américaines (88 % de rémission) ont montré que les anti-TNFalpha diminuaient trés
significativement les VR y compris en cas de résistance aux immunosuppresseurs [188-185]. Une
étude francaise, tout en confirmant la grande efficacité des anti-TNFalpha dans le traitement de
la MB a montré que I'existence d’une VR était un facteur de moins bonne réponse [189]. Les
anti-TNFalpha ont été également utilisés avec succés dans certains cas de sarcoidose avec VR

réfractaires aux immunosuppresseurs.

I'lL-6 est corrélée a l'activité de la MB, le Tocilizumab, un anticorps humanisé anti-

récepteur a IL-6 pourrait constituer une alternative thérapeutique dans la MB réfractaire.

La fréquence de I'utilisation des immunosupressurs et les immunomodulateurs a été
rapportée dans la série Jennifer H Ku (USA, 2014) [178], et elle est représentée dans le tableau

suivant en comparaison avec nos résultats :

Tableau n°XXXVI: Le traitement de la VR selon les séries

Cyclophosphamide |[Azathioprine |[Methotréxate [Tocilizumab [Adalizumab |infliximab

Jennifer H
Ku[178] 12,5% 12,5% 39,28% 21,42% 3,57% 14,28%
Dphtalmologie (7/56) (7/56) (22/56) (21,24) (2/56) (8/56)

56 patients

45% 30% 7% 8% 5% 2%

Notre série

(45/100) (30/100) (7/100) (8/100) (5/100) (2/100)
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Le recours au traitement par biothérapie améliore nettement le pronostic , il est de plus

en plus utilisé.

La durée du traitement est mal codifiée a cause de la mal-observance des patients et la

perdue de vue.

6. Evolution et pronostic:

Dans notre série on note une amélioration de I’AV dans 41% des cas, une stabilisation
dans 24% des cas alors que 16% sont perdus de vue ce qui se rapproche a la série de S.haddad

[177] avec 40% d’amélioration et 32% des perdus de vues.

La présence de VR au cours des uvéites représente a elle seule un élément péjoratif du
pronostic visuel, en particulier pour les formes ischémiques et I'atteinte maculaire, pour laquelle
I’OCT peut contribuer a son évaluation [22,190,191,192]. Pour nombreux auteurs, les VR
idiopathiques semblent avoir un meilleur pronostic que les autres groupes étiologiques et le

pronostic visuel le plus défavorable est lié a la MB [27,44].

L’aggravation de I’AV a été note chez 11% et la cécité chez 8 patients, ces résultats

rejoint les données de la littérature concernant la gravité de I’atteinte.

Un dernier point qui mérite d’étre relevé est le recul moyen de surveillance de nos
patients. Celui- ci avoisine les 10 mois, pour une affection chronique potentiellement cécitante,
une grande partie de nos patients sont perdus de vue au bout de 6 mois vu la grande distance

entre I’hopital et le lieu de logement de ces derniers.

Avant de conclure, on pourra établir, au terme de notre étude et d’une revue de la
littérature, une liste des facteurs pronostiques qui vont conditionner le pronostic visuel
(Tableau38). Ces facteurs sont en rapport avec le terrain, le type de la vascularite, son

étiologie et ses complications.
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Tableau n°XXXVII: Les facteurs de mauvais pronostic d’'une VR

+ Terrain : Age de début jeune (20- 25 ans)

Sexe masculin

X4

Type de la vascularite :

*,

Artérite

VR ischémique.

L)

% Siége de la VR :

*,

VR du pole postérieur.

++ Etiologies : Maladie de Behcet

+» Complications :
(Edéme maculaire

Néovaisseaux.

X/
L %4

Retard de diagnostic
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La vascularite rétinienne correspond a une inflammation du systéme vasculaire

rétinien, c’est une pathologie relativement rare mais de pronostic grave.

La démarche étiologique est une étape difficile et primordiale dans la prise en charge de

cette affection vue le grand nombre des étiologies.

Tant par sa fréquence que par sa gravité, la maladie de Behcet constitue le Ter
diagnostic a évoquer devant une VR surtout chez 'adulte jeune dans notre contexte apres

avoir éliminer une pathologie infectieuse curable.

Le diagnostic de la VR idiopathique ne doit pas rester figé, les progrés scientifique
perpétuels tant dans le domaine de la biologie que de I'imagerie doivent étre pris en compte

régulierement pour reconsidérer ce diagnostic.

L’angiographie a la fluorescéine constitue I’examen clé, il permet de confirmer la VR

et peut orienter la démarche étiologique.

Le traitement dépend de I’étiologie causale mais repose essentiellement sur les
corticoides qui agissent par leur effet anti- inflammatoire. Les immunosuppresseurs et la

biothérapie ont permis d’améliorer nettement le pronostic fonctionnel.

Le diagnostic étiologique et la prise en charge thérapeutique précoce suggérent une
collaboration multidisciplinaire évitant ainsi la survenue de complications cécitante (cedéme

maculaire, ischémie rétinienne ...)

Le suivi au long cours autorise des adaptations thérapeutiques permettant de préserver la

fonction visuelle en controlant les effets secondaires des traitements effectués.
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Résumé

Introduction :

Une vascularite rétinienne correspond a une inflammation focale, segmentaire ou diffuse

des parois des vaisseaux rétiniens (vascularite ou périvascularites) et/ou des capillaires.

Objectif de I'étude :

Décrire les aspects épidémiologiques, cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs

des vascularites rétiniennes.

Patients et méthodes:

Notre travail est une étude descriptive rétrospective concernant 100 patients porteurs
d’une vascularite rétinienne, colligés sur une période de 8 ans s’étendant du début Janvier 2010
a la fin de Décembre 2018, suivis au service de Médecine Interne du CHU Mohammed VI de
Marrakech, la vascularite rétinienne était confirmée par I’angiographie a la fluorescéine.

Résultats :

Cent patients ont été colligés, soit 192 yeux, dont 8 patients étaient monophtalmes a
I’ladmission.ll s’agissait de 67 hommes et 33 femmes avec une sex-ratio de 2,03. L'dage moyen au
moment du diagnostic était de 36 ans, la plupart de nos patients n’avaient pas d’antécédents
pathologiques.

Sur le plan clinique, le principal motif de consultation était la baisse de I'acuité visuelle
chez 91% des patients avec une acuité visuelle <1/10éme au moment du diagnostic chez 35%
patients.

Pour les caractéristiques de la vascularite rétinienne, I'atteinte était principalement
bilatérale (74% des cas), périphérique (72,39 % des yeux) et veineuse (89,06% des yeux).

Les atteintes ophtalmiques associées étaient dominées par l'uvéite dans 85,41% des
yeux, dont la plus retrouvée été la panuvéite dans 31,77% des yeux, tandis que I'cedéme

maculaire a été noté dans 35,41% des yeux.

La cataracte a été la complication la plus fréquente dans notre série (25% des yeux),
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suivie des néo-vaisseaux (15,62% des yeux), de I'atrophie optique (10,93% des yeux) et du
décollement de la rétine (7,29% des yeux). L’ischémie rétinienne a été objectivée par
angiographie a la fluorescéine dans 29.16% des yeux.

Les étiologies de la vascularite rétinienne sont tés nombreuse .Dans notre série la
maladie de Behcet a représentée I|’étiologie la plus fréquente (49% des cas) suivie de la
tuberculose (5% des cas), de la sarcoidose (3% des cas ), de la maladie d’EALS (4% des cas ), du
syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada (1%) et de lupus érythémateux disséminé chez 1% des
patients .Néanmoins dans 37% des cas, la vascularite rétinienne a été idiopathique .

La vascularite rétinienne au cours de la maladie de Behcet était a prédominance
masculine avec une sex-ratio de 2 et un age moyen de 34,1 ans. L’atteinte a été essentiellement
périphérique dans 65,9% des yeux et veineuse dans 92,55% des yeux.L’ischémie a été objectivée

dans 39,36 % des yeux.

La corticothérapie par voie orale a été administrée chez tous nos patients (100%)
précédée du bolus de méthylprednisolone chez 89% des cas.Les immunosuppresseurs les plus
utilisés étaient les cyclophosphamide en bolus dans 45% des cas, I’azthioprine dans 30% des

cas d’emblée ou en relai des cyclophosphamides et le méthotréxate dans 7% des cas.

Quinze patients dans notre série ont bénéficié d’une biothérapie faite du tocilizumab
chez 8 patients, I'adalimumab chez 5 patients et I'infliximab chez 2 patients.

L’évolution a été marquée par I'amélioration de I'acuité visuelle chez 41% des patients et
d’une stabilisation chez 24%, tandis que il y’avait une aggravation chez 11% des patients avec
cécité chez 8% des patients. Il faut noter que 16% des patients ont été perdus de vue.

Conclusion :

Les caractéristiques anatomiques de I'angiographie a la fluorescéine rétinienne peuvent
orienter I’enquéte étiologique de la vascularite rétinienne qui est une étape primordiale, conditionne

la prise en charge thérapeutique qui doit étre adéquate et rapide afin de prévenir la cécité.
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Abstract

Introduction

Retinal vasculitis corresponds to focal, segmental or diffuse inflammation of the walls of

the retinal vessels (vasculitis or perivascularity) and / or capillaries
Goal of the study :

Describe the epidemiological, clinical, paraclinical, therapeutic and evolutionary aspects

of retinal vasculitis
Patients and methods:

Our work is a descriptive retrospective study of 100 patients with retinal vasculitis,
enrolled over an 8-year period from early January 2010 to the end of December 2018, followed
by the Internal Medicine Department of the Mohammed VI University Hospital of Marrakech ,

retinal vasculitis was confirmed by fluorescein angiography.
Results:

One hundred patients were treated, ie 192 eyes, of which 8 patients were monophthalmic

at admission.

There were 67 men and 33 women with a sex ratio of 2.03. The average age at the time

of diagnosis was 36 years; most of our patients have no pathological history.

Clinically, the primary reason for consultation was the decreased visual acuity in 91% of
patients with a visual acuity <1/10th at the time of diagnosis in 35% of patients. For the
characteristics of retinal vasculitis, the involvement was mainly bilateral (74% of cases),

peripheral (72.39% of eyes) and venous (89.06% of eyes).

The associated ophthalmic involvement was dominated by uveitis in 85.41% of the eyes
most of wich was panuveitis in 31.77% of the eyes, while macular edema was noted in 35.41% of

the eyes.
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Cataract was the most common complication in our series (25% of eyes), followed by
neovascularization (15.62% of eyes), optic atrophy (10.93% of eyes) and retinal detachement
(7.29% of eyes). Retinal ischemia was visualized by fluorescein angiography in 29.16% of the

eyes.

The etiologies of retinal vasculitis are numerous. In our series, Behcet's disease
represented the most frequent etiology (49% of cases) followed by tuberculosis (5% of cases),
sarcoidosis (3% of cases), Eales disease (4% of cases), Vogt-Koyanagi-Harada syndrome (1%) and
systemic lupus erythematosus in 1% of patients. Nevertheless in 37% of cases, retinal vasculitis

was idiopathic.

The retinal vasculitis during Behcet's disease was predominant among male with a sex
ratio of 2 and a mean age of 34.1 years. The involvement was essentially peripheral in 65.9% of

the eyes and venous in 92.55% of the eyes. The ischemia was objectified in 39.36% of the eyes .

Oral corticosteroids were administered to all our patients (100%) proceeded by

methylprednisolone bolus in 89% of cases.

The most commonly used immunosuppressive were cyclophosphamide bolus in 45% of
cases, azthioprine in 30% of cases from the outset or in relay cyclophosphamide and

methotrexate in 7% of cases .

Fifteen patients in our series benefited from tocilizumab biotherapy in 8 patients,
adalimumab in 5 patients and infliximab in 2 patients. The progression was marked by
improvement of visual acuity in 41% of patients and stabilization in 24%, whereas there was an
aggravation in 11% of patients with blindness in 8%. It should be noted that 16% of patients were

lost to follow-up.
Conclusion:

The anatomical characteristics of retinal fluorescein angiography can guide the etiological
investigation of RV, which is an essential step, and determines the therapeutic management that

must be adequate and quick in order to prevent blindness.
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ANNEXE 1

Fiche d’exploitation- vascularites rétiniennes

l. Identité :

0 Nometprénom: ..,

o Sexe: M /F

0 Numéro d’entrée @ ...

o0 Age: <16 ans 16-25 26-45 46-65 >65 ans

0 Ramediste ou mutualiste : ...,

0 Etatcivil 1 .o,

Il.  Antécédents :
1-Mode de vie et facteurs de risque :

0 Profession @ ..o

0 Origine ethnique @ ...

o Animaux domestiques : oui/non

o Consommation de viande crue, de crudités mal lavées : oui /non

o Habitudes toxiques : oui/non

o Vaccination contre : -la tuberculose : oui /non
-I’hépatite B : oui /non

o Aphtes buccaux ou au niveau des OGE : oui /non
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Si oui nombre d’épisodes /an : *>3 épisodes/an
*<3/an

o ATCD d’IST (ou conduites a haut risque) :

oui /non
2- Ophtalmologiques :
o Traumatisme oculaire: oui /non
o Intervention sur I'ceil : oui /non
o Probléme ophtalmologique : oui /non
3- Généraux :
o Diabete: oui /non
o HTA oui /non
o Maladies infectieuses :
*Herpeés: oui /non *Varicelle : oui /non
*Zona : oui /non *Rubéole : oui /non
*Qreillons : oui /non *Syphilis : oui /non
*Syphilis : oui /non *Toxoplasmose: oui /non
*Tuberculose : oui /non : *|IDR récente : oui /non
o Maladies de systéme :
*PR : oui /non *Lupus (LED) : oui /non

*Psoriasis : oui /non

*Pathologies digestives : oui /non
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* Behcet : oui /non * Sarcoidose : oui /non
*Erythéme noueux : oui /non *SEP : oui/non
*Sclérodermie : oui /non FAULIES oo

0 Présence ou ATCD des symptomes suivants :

*Fievre : oui /non *Sueurs nocturnes : oui /non
*Perte de poids récente:  oui /non *Céphalées : oui /non
*Signe d’Utoff : oui /non *Paralysies : oui /non
*Hypoacousie, surdité : oui /non *Sinusites : oui /non
*|ctere :oui /non *Eruption cutanée : oui /non
*Ulcéres de peau : oui /non *Diarrhées sanglantes :oui /non
*Toux tenace ou infection respiratoire a répétition : oui /non
*Brulures mictionnelle: oui /non *Raideur, douleur articulaire :  oui /non

o Cas similaires : ...
lil. Etude clinique :
1. Histoire de la maladie :
o0 Date de début des symptomes : ...........ocoeiiiiiiiiiiiiiiiieee
o Délai de consultation : .............cocooiiii
0 Motif de consultation : BAV Myodésopsies
Autres (rougeur oculaire, larmoiement, douleur oculaires..) :
0 Mode d’installation : Aigue : Brutale :

0 Signes assoCifes | ......coiiiiiiiiiiii

167



Les vascularites rétiniennes en Médecine interne

2. Examen ophtalmologique ( FO)_:

Examen ophtalmologique

CEil droit

(il gauche

Acuité visuelle :

(PL, MDD, de 1/10a 10/10)

TO:

(Normal, Hypotonie, Hypertonie)

Hypertrophie des glandes lacrymales

Conjonctive :

(Normale, hyperhémie conjonctivale, Cercle

périkératique)

Cornée :

(Normal, Précipités, Rétrodescémetique,
Kératite)

Chambre antérieure:

(Normal, tyndall, hypopion, fibrine,
Hyperhémie)

Iris :

(Normal, Synéchie iridiocristallianne, nodules,

hétérochromie, atrophie, rubéose)

Cristallin :

(Transparent, oeuf de fourni)

Vitré :
(Normal, foyers choriorétiniens, cedeme

maculaire ,VR , papillite, HIV)

Sclérite

Types d’uveite
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3. Examen général :

o Examen cutanéo-muqueux : *Aphte buccale : oui /non *Vitiligo : oui /non

*Aphte génitale :  oui/non * Cicatrice d’aphte

génital :oui /non

*Pseudo-folliculites : oui/non

o -Examen cardio-vasculaire : *Thrombose V/A : oui/non *Péricardite :
oui/non
*Endocardite : oui/non *Myocardite :
oui/non
*Autres :
o -Examen neurologique : *Céphalée : oui/non *HTIC
oui/non
*Epilepsie : oui/non *Déficit

neurologique :

* Autres :
o -Examen digestive : * Douleurs abdominales :  oui/non * Diarrhée :
oui/non
*Rectorragies : oui/non *Autres :
o] Examen pleura-pulmonaire : * Hémoptysie : oui/non * Dyspnée :
oui/non
*Douleur thoracique: oui/non *Pleurésie :
oui/non
* Adénopathies médiastinales : oui/non
FAULIES & i
o Examen rhumatologique : * Arthralgie : oui/non *Arhtrite : oui/non

FAULI@S & o

0 Autres manifestations cliniques : ...
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IV.  Bilan paracliniques :

1. Examens a visée ophtalmologique :

< Angiographie a la fluorescéine :

Eil droit

(Eil gauche

Latéralité de la VR

(unilatérale ou bilatérale)

Type de la VR

(veineuse, artérielle, mixte)

Siége de la VR

(périphérique, postérieure, diffuse )

Néovaisseaux
(rétinienne, sous rétinienne,

prépapillaire)

Ischémie rétinienne

<+ OCT:

- (Edéme maculaire (OM) :

- OM cystoide :

oD

- Membrane épi-rétinienne :

- DSR:

% Champyvisuelle : ...
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2. Biologique:
% NFS:
0o HB: normale anémie . g/dl
o GB: normale hyperleucocytose : a PNN a PNE
o Plaquettes : normale thrombopénie ... /mm3

% Bilan inflammatoire :

o VS: normale /accélérée

o CRP: normale /élevée ... mg/I

% IDR a la tuberculine :
*positive *negative
< Bilan hépatique :

o Transaminases: OBas OElevé

o Bilirubine: OBas OElevé
% Bilan phosphocalcique :

o Normale

o Perturbé taux @ ...l
% Fonction rénale :

o Urée : OBas TOElevé

o Créatinine : OBas OElevé

o Protéinurie de 24h :Onégative Opositive

“ ECA:
OBas OElevé
“ ECBU:
Onormale olu
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Ponction lombaire :

PL: Ofaite Onon faite interprétation : ............
< Examens sérologiques :
Sérologie syphilitique TPHA/VDRL : Onégative
Sérologie toxoplasmique : Onégative
Sérologie virale: HVB Onégative
HVC Onégative
HIV Onégative
CmvV Onégative
s Bilans immunologiques :
Anticorps anti-DNA natifs Onégative
Anti-phospholipides Onégative
Anticorps anti-nucléaires Onégative
Facteurs rhumatoides et anticorps anti CCP Onégative
Anca Onégative
Quantifieront Onégative
3. Examens radiologiques :
% Radiographie pulmonaire : Ofaite
» Résultat: .......coooviii,
% Radiographie du bassin : Ofaite
» Résultat: .......coooviii,
% Radiographie de blondeau : Ofaite
» Résultat: .......coooviii,
< Ecographie des members inférieure : Ofaite
» Résultat: .......coooviii,
< Echographie abdominale : Ofaite
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Opositive
Opositive
Opositive
Opositive
Opositive

Opositive

Opositive
Opositive
Opositive
dpositive
Opositive

dpositive

Onon faite

Onon faite

Onon faite

Onon faite

Onon faite
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> Résultat: ..o
% [IRM cérébrale : Ofaite Onon faite
> Résultat: ..o
% TDM cérébrale - Ofaite Onon faite
> Résultat: ..o
4. Examens immunohistochimiques :
< HLB51 : Ofaite Onon faite
% HLB 27: Ofaite Onon faite
5. Lesautres bilans : ...
V. Etiologies :
OBehcet OSarcoidose OoPR O LED
OM.EALS OSEP O SPA OSyphilis
O TBK OVKH dldiopathique OAutres : ............
VI. Traitement :
1. Traitement médical :
Dose
, Mode ) . L
Molécule . ) (nombre | Durée Relai | complication
d’administration
de cure)

Corticothérapie

Immunosuppresseurs

Biothérapies

Autres traitements
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2. Traitement chirurgical :

7

% Photocoagulation au laser : Ofaite Onon faite

7

< Vitréctomie : Ofaite Onon faite

& Autres traitements & ...

VII. Evolution :

-Perdu de vue : OOui ONon
-Toujours suivi : OOui ONon
-Date de derniére consultation :

-Durée de suivi :

Examen ophtalmologique (il droit (Eil gauche

Acuité visuelle apres traitement :

Stabilisation, aggravation, amélioration, cécité

FO

Angiographie a la fluorescéine
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