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es maladies systémiques
L regroupent un cadre hétérogéne de

maladies (connectivites, vascula-
rites, granulomatoses...) dont la pathogé-
nie demeure mal connue et caractérisées
par une atteinte de plusieurs organes.
Bien qu’elles soient pour la plupart des
maladies orphelines, ces pathologies
sont susceptibles d’intéresser tous les
médecins du fait de leur polymorphisme
clinique.

L’atteinte ophtalmologique est fréquente
dans un bon nombre de ces maladies,
principalement en rapport avec une
atteinte inflammatoire ou vasculaire.
Elle constitue souvent une clé pour le
diagnostic (ex: vascularites, spondylar-
thropathie) et peut mettre en jeu le pro-
nostic fonctionnel en raison du risque de
cécité (ex: maladie de Horton, maladie
de Behget). La sémiologie oculaire des
maladies systémiques et les moyens
d’explorations ophtalmologiques sont
souvent mal connus des internistes ou
des spécialistes d’organes. Inversement,
les maladies systémiques sont I’objet de
beaucoup d’interrogation de la part des
ophtalmologistes.

Jusqu’a la fin du XX¢ siecle, le traite-
ment des manifestations ophtalmolo-
giques des maladies systémiques, de
nature inflammatoire, reposait sur la
corticothérapie associée, en cas de cor-

CEil et maladies inflammatoires

ticodépendance a plus de 10 mg/j, aux
immunosuppresseurs. Une meilleure
compréhension des mécanismes impli-
qués dans laréaction inflammatoire et la
régulation de I'immunité adaptative ont
conduit au développement des biothé-
rapies. Sous ce vocable, sont regroupés
les interférons, les immunoglobulines
intraveineuses et les anticorps mono-
clonaux. Ces derniers ont été dévelop-
pés pour la plupart dans le domaine de
la rhumatologie, puis utilisés pour le
traitement des maladies systémiques
et des pathologies ophtalmologiques
inflammatoires. Les molécules sont
extrémement nombreuses.

Les biothérapies utilisées en pratique
courante pour le traitement de manifes-
tations ophtalmologiques des maladies
systémiques regroupent les interférons
(IFN), les immunoglobulines poly-
valentes intraveineuses (IgIV) et les
anticorps monoclonaux (anti-TNF et
rituximab). Les anti-TNF-a représentent
une alternative thérapeutique séduisante
dans les uvéites séveres et réfractaires
aux immunosuppresseurs, notamment
danslamaladie de Behget. Ils sont quasi
constamment (>90 % des cas) et rapide-
ment efficaces mais leur action est sus-
pensive ce qui requiert une prescription
prolongée ou le relais par un autre immu-
nosuppresseur une fois I'inflammation
oculaire contr6lée. L'adalimumab dis-
pose maintenant d’'une AMM dans le
traitement des uvéites non infectieuses
séveres et/ou réfractaires.

Plusieurs études prospectives et ouvertes
ont montré I’efficacité de I'IFN-a

(78 298 % de rémission complete) pour
le traitement des uvéites séveres de la
maladie de Behget. LTFN-a est capable
d’induire une rémission prolongée et
persistante, aprés son arrét, chez 20 a
40 % des patients. Ses effets secondaires
(syndrome grippal, effets psychiques)
limitent son utilisation en pratique.

Les IgIV ont obtenu une AMM pour le
traitement de la maladie de Kawasaki et
lamaladie de Birdshot. Plusieurs études
ouvertes ou rétrospectives ont montré
leur efficacité pour le traitement des
formes graves et réfractaires de pemphi-
goide cicatricielle. La tolérance des IgIV
est bonne mais leur efficacité est transi-
toire. Le rituximab, qui est un anticorps
anti-CD20, amontré une efficacité ponc-
tuelle au cours d’observations de patho-
logies oculaires inflammatoires variées
(uvéites, sclérites et pseudo-tumeurs
inflammatoires idiopathiques ou asso-
ciées a la granulomatose avec polyan-
géite) et de la pemphigoide cicatricielle.
Le risque infectieux associé a cette bio-
thérapie doit limiter son utilisation aux
pathologies réfractaires a un traitement
conventionnel.
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