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1 Examens clés dans...

Le diagnostic des vascularites
artérielles rétiniennes

RESUME: Les vascularites rétiniennes artérielles sont beaucoup moins fréquentes que les vascula-
rites rétiniennes veineuses. Leur présence doit faire évoquer un certain nombre d’étiologies spéci-
fiques, au premier rang desquelles les causes infectieuses. Les atteintes systémiques liées aux vas-
cularites rétiniennes artérielles sont dominées par le lupus, la maladie de Behcet et les vascularites
systémiques nécrosantes. Les vascularites artérielles peuvent aussi étre liées a des maladies de
localisation préférentiellement ophtalmologique comme le syndrome d’IRVAN ou a des causes iatro-
genes récemment décrites post-IVT.
Les éléments du bilan ophtalmologique permettent d’orienter les examens complémentaires extra-
ophtalmologiques. Cet article permet de faire le point sur les examens clés a réaliser en présence de
ce type particulier de vascularite rétinienne.

F. FAINKUCHEN, A. GIOCANTI-AUREGAN,
T. SALES DE GAUZY, J.-B. MOREL,

B. BODAGHI

Hépital Avicenne, BOBIGNY.

ien que les vascularites réti-
B niennes puissent toucher les

arteres et les veines, les atteintes
artérielles isolées sont beaucoup moins
fréquentes dans la pratique que les
atteintes veineuses ou mixtes. Une
atteinte artérielle prédominante doit
faire évoquer des causes spécifiques,
notamment infectieuses ou liées a des
maladies systémiques particulieres.
Dans cet article, nous allons décrire les
éléments du diagnostic des vascularites
artérielles et préciser les examens per-
mettant de contribuer a leur diagnostic
étiologique.

Les vascularites artérielles:
généralités et examens
d’imagerie [1-3]

Le diagnostic de vascularite artérielle
repose classiquement sur la présence au
fond d’ceil d’un engainement vasculaire
artériel et la constatation a ’'angiographie
a la fluorescéine d'une hyperfluores-
cence pariétale avec diffusion.

>>> Signes fonctionnels: ils sont
variables, certaines formes périphé-
riques peuvent étre asymptomatiques,

d’autres touchant le péle postérieur
peuvent étre compliquées d’cedéme ou
comprendre des complications occlu-
sives (occlusion de branche ou de I’artére
centrale, ischémie maculaire ou com-
plications néovasculaires) et peuvent
s’accompagner de baisse d’acuité
visuelle profonde. La baisse d’acuité
visuelle peut aussi étre la conséquence
des signes cliniques ophtalmologiques
d’accompagnement (inflammation du
segment antérieur, hyalite, atteinte du
nerf optique, décollement de rétine sur
nécrose rétinienne...).

>>> Examen a la lampe a fente: distin-
guer une vascularite d'une vasculopa-
thie n’est pas toujours aisé. L'examen
du vitré, a la recherche d’une hyalite,
conforte le diagnostic. Cependant, il
existe des vascularites artérielles a vitré
clair (lupus, vascularites systémiques).
De la méme maniere, la présence d'une
uvéite antérieure oriente vers une origine
inflammatoire.

>>>Examen du fond d’eeil alarecherche:
—d’un engainement vasculaire : avec
un aspect de manchon blanc-jaunétre a
bords flous et un aspect de vaisseau fan-
téme lorsque ’engainement est étendu.
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La lumiere vasculaire peut étre rétrécie,
le diametre du vaisseau irrégulier;

—de signes de nécrose rétinienne ou cho-
riorétinienne: ils doivent faire évoquer
une origine infectieuse — notamment
la toxoplasmose et une infection virale
(herpes, virus varicelle-zona [VZV],
cytomégalovirus [CMV]) —, mais sont
aussi compatibles avec une maladie de
Behget (MB);

— d’infiltrats rétiniens: ceux-ci s’ob-
servent notamment dans la maladie de
Behget et dans les uvéites infectieuses
(syphilis, bartonellose...);

— d’hémorragies (témoins d’une obs-
truction vasculaire au moins partielle)
etd’exsudats qui peuvent s’observerala
phase précoce;

—de nodules cotonneux: le lupus éry-
thémateux disséminé (LED), la périar-
térite noueuse (PAN) et le syndrome
de Churg-Strauss peuvent étre associés
a une occlusion artériolaire précapil-
laire rétinienne entrainant des nodules
cotonneux;

—d’occlusions vasculaires et de zones de
non-perfusion prédisposant aux compli-
cations néovasculaires;

— d’une neuropathie optique associée
avec cedéme papillaire.

>>> Angiographie a la fluorescéine:
c’est ’examen clé des vascularites.
L’angiographie contribue au diagnostic,
ala surveillance et a la prise en charge
des patients atteints de vascularite
rétinienne.

L’angiographie a la fluorescéine:
—confirme le diagnostic de vascularite
avec hyperfluorescence pariétale et dif-
fusion du produit de contraste;

— précise si I’atteinte est artérielle, vei-
neuse ou mixte;

—renseigne sur la topographie (pole pos-
térieur et/ou périphérie);

—montre la présence de diffusion dansla
région maculaire;

—indique le caractere diffus, focal ou seg-
mentaire de la vascularite;

— établit son caractere occlusifetidentifie
les éventuelles zones de non-perfusion
périmaculaires et périphériques;

—permet d’identifier une inflammation
associée de la téte du nerf optique.

Les signes de I’angiographie (diffusion et
logettes cystoides) peuventaideraévaluer
I’activité de la maladie. L’angiographie
permet par ailleurs de faire le bilan des
complications: ischémie maculaire,
cedéme maculaire et néovascularisation.

>>> Angiographie au vert d’indocya-
nine: c’estun examen qui doit étre fait de
fagon routiniére en cas d’uvéite, il contri-
bue au diagnostic lésionnel en recher-
chant une participation choroidienne et
peut orienter le diagnostic étiologique.

>>> Imagerie grand champ: de nom-
breuses publications soulignent I’intérét
de I'imagerie grand champ, permettant
d’identifier en périphérie des vascula-
rites passées inapergues avec les moyens
d’imagerie standard.

>>> OCT: il recherche un cedéme macu-
laire ou un décollement séreux rétinien
(DSR) associé aux vascularites. Il permet
par ailleurs de préciser la topographie
des lésions associées aux vascularites:
rétinite, choroidite ou choriorétinite.

>>> OCT-A: il ne permet pas de voir les
phénomenes de diffusion périvascu-
laire, mais il pourrait étre un bon exa-
men complémentaire pour identifier les
complications—élargissement de la zone
avasculaire centrale, télangiectasies et
zone de non-perfusion.

Vascularite artérielle:
bilan étiologique [4-5]

La démarche étiologique doit permettre
de distinguer les vascularites infec-

tieuses des vascularites non infectieuses.
L'origine infectieuse doit toujours étre
évoquée car:

—les vascularites artérielles sont beau-
coup plusfréquentes en cas d’uvéite infec-
tieuse qu’en cas d'uvéite non infectieuse;
—il est possible de donner un traitement
adapté;

—leretard a 'instauration du traitement
peut étre trés préjudiciable sur le plan
visuel;

—la prescription de corticoides peut étre
contre-indiquée a la phase initiale en
I’absence de couverture anti-infectieuse.

Les causes infectieuses les plus fré-
quentes de vascularites artérielles sont
les vascularites secondaires a une ori-
gine virale (HSV, VZV, CMV), a une
toxoplasmose, a une syphilis ou a une
tuberculose.

Dans le cas d’atteinte non infectieuse, les
vascularites rétiniennes peuvent étre:
—idiopathiques;

—s’intégrer dans une maladie purement
ou a prédominance oculaire (syndrome
IRVAN [idiopathic retinal vasculitis-
aneurysms-neuroretinitis], iatrogéne);
—ou faire partie d’une maladie de sys-
teme (notamment dans le cadre d’un
lupus et de vascularites nécrosantes sys-
témiques [VNS], mais aussi associées a
une sarcoidose, une maladie de Behget
ou une sclérose en plaques).

Nous allons présenter dans un pre-
mier temps les causes de vascularites
rétiniennes pour lesquelles 1’atteinte
artérielle est prédominante et habi-
tuelle (infections, lupus, vascularite
nécrosante systémique, Behget, Susac,
IRVAN, tableau I), puis nous décrirons
les formes pour lesquelles I’atteinte arté-
rielle est plus rare.

Infections

Herpés virus, toxoplasmose, syphilis, tuberculose (maladie
de Lyme, virus West Nil, HTLV1, bartonellose, rickettsiose...)

Maladies de systeme

Lupus, vascularite systémique nécrosante, maladie de
Behget, syndrome de Susac

Atteintes ophtalmologiques

Syndrome IRVAN, vascularite idiopathique

Tableau I: Principales causes des artérites rétiniennes.
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Vascularites rétiniennes
avec atteinte artérielle:
les causes les plus fréquentes

1. Vascularites artérielles d’origine
infectieuse [5-6]

Les vascularites artérielles sont beau-
coup plus fréquentes en cas d’uvéite
infectieuse qu’en cas d’uvéite non
infectieuse.

o La toxoplasmose [7]

>>> Généralités: pres d’un tiers de la
population de la planéte est touché
par l'infection & Toxoplasma gondii.
En ophtalmologie, la toxoplasmose
est considérée comme la cause la plus
fréquente d’uvéite postérieure d’ori-
gine infectieuse (18 4 49 % des uvéites
postérieures). Terrain: patient entre 20
et40 ans.

>>> Bilan ophtalmologique: la toxoplas-
mose oculaire se manifeste généralement
au fond d’ceil par une rétinite ou chorio-
rétinite nécrosante localisée, siégeant
souvent au pdle postérieur (dans plus de
50 % des cas). La lésion caractéristique
apparait comme un foyer gris-blanc de
nécroserétinienne au bord d’'une cicatrice
choriorétinienne pigmentée préexistante,
associée a une hyalite parfois sévere.

Une atteinte vasculaire concomitante
est habituelle, touchant artéres et veines
(la vascularite rétinienne implique plus
souvent la vascularisation veineuse,
cependant, des artéres rétiniennes
peuvent étre impliquées). Une vascu-
larite unilatérale segmentaire en regard
d’un foyer choriorétinien est habituelle
mais une vascularite diffuse peut éga-

Fig. 1: Artérite sur rétinochoroidite toxoplasmique.

lement survenir a distance de la 1ésion
active. La vascularite est plus sévére
lorsque le vaisseau traverse la zone de
rétinite que lorsque le foyer reste a dis-
tance des vaisseaux, avec un plus grand
risque d’occlusion notamment artérielle.
Une artérite segmentaire est parfois
observée (ex-artérite de Kyrieleis, fig. 1).

>>> Autres examens: le tableau clinique
suffit souvent au diagnostic de toxoplas-
mose. En cas de doute, d’autres examens
peuvent étre utiles.

Une sérologie toxoplasmique négative
permet d’éliminer le diagnostic. Des
IgM élevées permettent de faire le dia-
gnostic de primo-infection récente. Dans
les autres cas, la positivité de la sérolo-
gie n’apporte aucun argument diagnos-
tique en raison de la forte prévalence
de la toxoplasmose dans la population
générale.

En cas de doute diagnostique, une ana-
lyse est habituellement réalisée dans
I’humeur aqueuse avec le calcul du
coefficient de Goldmann-Witmer et/ou
laréalisation d’un western blot (WB) ala
recherche d’une syntheése intraoculaire
d’anticorps (Ac) spécifiques, et/ou laréa-
lisation d’une PCR.

e Les atteintesvirales (VZV,HSV,CMV):
nécrose rétinienne aigué [8-9]

>>> Généralités: il s’agit d'une affection
rare au pronosticredoutable en raison du
risque élevé de complications, notam-
ment d'un décollement de rétine, et en
raison d’une évolution possible vers
I’atrophie optique. Lanécrose rétinienne
aigué estla conséquence d’une infection
par un virus de la famille des herpes
virus. Le plus souvent il s’agit du VZV,
puis de ’herpeés simplex 1 et 2 (HSV-1,
HSV-2) et plus rarement du CMV. La
nécrose rétinienne aigué comprend
constamment une vascularite touchant
les artérioles.

Terrain : distribution bimodale avec deux
picsautour de 20 et 50 ans. Il s’agitd'une

pathologie du sujet immunocompétent.
Elle est initialement unilatérale mais
une atteinte de ’autre ceil est fréquente
(1/3 des cas), avec un délai habituel entre
les deux yeux de quelques semaines a
quelques années.

>>> Bilan ophtalmologique: en oph-
talmoscopie, la nécrose rétinienne se
présente sous la forme de plaques multi-
focales bien délimitées d’infiltrats blanc-
jaundtre en périphérie au niveau de la
rétine profonde et de I’épithélium pig-
mentaire rétinien. La frontiére entre la
nécrose et larétine normale semble bien
définie et géographique. L' American
Uveitis Society a établi les criteres de
diagnostic suivants pour la nécrose réti-
nienne aigué:

1. un ou plusieurs foyers de nécrose réti-
nienne a limites distinctes situés dans la
rétine périphérique;

2. progression rapide en 1’absence de
traitement antiviral ;

3. propagation circonférentielle;

4. vasculopathie occlusive, affectant les
artérioles;

5.hyalite importante et/ou inflammation
de la chambre antérieure (fig. 2).

Les zones de nécrose produisent une
atrophierétinienne. Larétine atrophique

Fig. 2: Nécrose rétinienne aigué et vascularite arté-

rielle, infection a HSV2.
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mince contribue souvent au dévelop-
pement de trous ou de déchirures réti-
niennes. Les trous rétiniens, combinés
aux tractions vitréennes, conduisent a un
décollement de la rétine a la fois rheg-
matogene et tractionnel. Une névrite
optique survient dans de nombreux yeux
atteints. Une artérite segmentaire est par-
fois observée.

>>> Autres examens: le diagnostic de
nécrose rétinienne aigué est générale-
ment basé sur ’apparence et I’évolution
cliniques et la PCR. Le préléevement de
chambre antérieure avec réalisation
d’une recherche par PCR a une sensibi-
lité voisine de 90 %.

e La syphilis [10-11]

>>> Généralités: la recherche d’'une
syphilis doit étre systématique en cas
devascularite artérielle en raison, d'une
part, de larésurgence de cette affection
et, d’autre part, du grand polymor-
phisme de I’atteinte qui peut prendre de
nombreux aspects au niveau rétinien. Et
cela d’autant plus que, sous traitement
antibiotique, les signes régressent le plus
souvent de fagon spectaculaire et qu’en
I’absence de traitement, une évolution
délétere peut étre rapidement observée.
L’atteinte oculaire est potentiellement
plus grave et plus fréquente en cas de
co-infection par le VIH. Larecherche de
comportements sexuels a risque, d'une
séropositivité pour le VIH ou d"un anté-
cédent de syphilis permettent d’évoquer
le diagnostic d’une syphilis.

>>> Bilan ophtalmologique: les modes
de présentation les plus souvent rencon-
trés en cas d'uvéite postérieure syphili-
tique sont:

—une choriorétinite syphilitique;

—la placoide postérieure syphilitique
aigué;

—la rétinite ponctuée interne syphili-
tique.

Ces trois atteintes peuvent comporter

une vascularite artérielle. C’est dans la
rétinite ponctuée interne syphilitique

que l’artériolite est la plus constante.
L’'inflammation intraoculaire syphili-
tique peut également se manifester sous la
forme d’une vascularite rétinienne isolée.

= La rétinite interne syphilitique

La baisse d’acuité visuelle est générale-
ment importante. L'atteinte peut étre uni-
ou bilatérale. Une hyalite est habituelle
ainsi qu'une inflammation du segment
antérieur, le plus souvent non granulo-
mateuse.

Aufond d’eeil, larétinite ponctuée interne
comprend une artérite rétinienne ayant
une distribution segmentaire touchant
les artérioles en périphérie, des1ésions de
rétinite uni- ou multifocales et de multi-
plesinfiltratsrétiniens superficiels ayant
l’aspect de précipités blanc-jaunatre dans
la périphérie. D’autres manifestations
sont parfois observées: papillite, hémor-
ragies intrarétiniennes. Une artérite seg-
mentaire est parfois présente.

En angiographie a la fluorescéine, les
précipités rétiniens superficiels sont
responsables d’une hypofluorescence
précoce par masquage sans diffusion
ni imprégnation tardive. Le territoire
de la rétinite est le siege d’une hyper-
fluorescence diffuse, avec parfois une
accumulation du colorant siun DSR est
associé. LOCT objective les précipités
comme des lésions superficielles et
adhérentes alarétine. La présence d'un
décollement séreux rétinien n’est pas
exceptionnelle.

= Les vascularites rétiniennes isolées

Les artéres rétiniennes, les artérioles,
les capillaires et les veines peuvent tous
étre affectés en cas de syphilis. Les mani-
festations cliniques peuvent aller d’'une
coloration vasculaire évidente unique-
ment en angiographie a la fluorescéine
aune augmentation de la tortuosité vas-
culaire, une exsudation périvasculaire
étendue et une fibrose, et a une oblité-
ration des vaisseaux par une vascularite
occlusive, justifiant la recherche d’une

syphilis dans le cadre d’une vascularite
rétinienne isolée.

>>> Autres examens: le test TPHA (tré-
ponémique), fait en premiére intention,
permet de faire le diagnostic de la syphi-
lis et le VDRL (non tréponémique) ren-
seigne sur le caractere actif de lamaladie.
Il est un bon reflet de I’efficacité théra-
peutique. Un diagnostic positif de syphi-
lis doit amener a contrdler la sérologie
HIV en raison de la fréquence de la co-
infection. L’atteinte du systéme nerveux
central peut étre asymptomatique mais
est fréquente en cas d’uvéite postérieure,
ce quijustifie laréalisation systématique
d’une ponction lombaire.

e La tuberculose [12]

>>> Généralités: les uvéites sont les
manifestations ophtalmologiques les
plus fréquentes de la tuberculose. Dans ce
cadre, la choroide est le tissu le plus sou-
vent touché. Mais les vaisseaux rétiniens
peuvent l’étre également. Dans 50 %, les
manifestations ophtalmologiques ne
s’accompagnent d’aucune anomalie sur
laradiographie pulmonaire. Par ailleurs,
la plupart des patients ayant une atteinte
ophtalmologique n’ont pas d’antécédents
connus de tuberculose pulmonaire.

>>> Bilan ophtalmologique: au niveau
choroidien, la présence des granulomes
de localisation uni- ou multifocale est
la forme la plus habituelle. Un aspect
de pseudo-choroidite serpigineuse est
aussi fréquemment retrouvé. Auniveau
rétinien, la présence d’une vascularite
rétinienne est la manifestation la plus
fréquente, touchant le plus souvent les
veines (avec aspect de maladie d’Eales)
mais pouvant aussi toucher les arteres.
Cesvascularites sont rarement isolées et
s’associent le plus souvent a une atteinte
de la choroide. La vascularite est le plus
souvent périphérique et atteint plus
rarement le pole postérieur que dans les
atteintes virales.

>>> Autres examens: il convient deréa-
liser en premiére intention une radiogra-
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phie pulmonaire, un IDR & la tuberculine
ainsi qu’un Quantiferon. Les préleve-
ments oculaires (étude bactériologique
et PCR) ont une faible rentabilité dans
cette indication et ne sont pas en pra-
tique contributifs au diagnostic. Chez les
patients ayant une vascularite isolée, la
PCR sur prélévement oculaire est contri-
butive au diagnostic de tuberculose dans
moins d’un tiers des cas.

o Autres causes infectieuses

D’autres maladies infectieuses peuvent
donner des artérites rétiniennes: mala-
die de Lyme, virus WestNil, HTLV1, bar-
tonellose, rickettsiose...

2. Vascularites artérielles et maladies
systémiques

Le lupus et les vascularites nécrosantes
systémiques s’accompagnent de vascu-
larites artérielles. Dans la maladie de
Behget, une participation artérielle est
fréquente. Le syndrome de Susac asso-
cie atteinte ophtalmologique, ORL et
neurologique.

e Le lupus [13]

>>> Généralités: les manifestations oph-
talmologiques du lupus sont observées
chez un tiers des patients atteints de
lupus. Les manifestations ophtalmolo-
giques pourraient étre un marqueur de
I’activité systémique de I’affection. On
observe une prédominance féminine
(80 % des cas) avec un age de survenue
moyen de 30 ans, et une plus grande
fréquence et sévérité chez les Afro-
Américains.

>>> Bilan ophtalmologique: les princi-
pales atteintes ophtalmologiques du LED
sont le syndrome sec et larétinopathie. La
rétinopathie touche 3 & 30 % des patients
lupiques. Un facteur de risque impor-
tant est la présence d'un anticorps anti-
cardiolipine, présent chez 14 % des
patients avec une rétinopathie contre 1 %
sansrétinopathie. Il existe une forte corré-
lation entre la présence d 'unerétinopathie

Fig. 3: Artérite occlusive sur lupus.

etunemaladie dusystémenerveux central.
Trois types de tableau clinique rétinien
sont associés au lupus: la microangiopa-
thie, les manifestations vaso-occlusives
séveres et les vascularites (fig. 3).

La présentation la plus courante de
rétinopathie est la microangiopathie
lupique. Les nodules cotonneux sont
les manifestations cliniques les plus
fréquentes de cette rétinopathie lupique
avec présence d’hémorragies intraréti-
niennes, de microanévrysmes et d’oc-
clusion vasculaire.

Les manifestations vaso-occlusives
séveres comprennent des territoires de
non-perfusion capillaire rétinienne géné-
ralisée, avec occlusions de branches arté-
rielles multiples et survenue potentielle
de complications néovasculaires. Les
occlusions delaveine centrale de larétine
ou del’artére peuvent également survenir.

La vascularite rétinienne, a proprement
parler, peut affecter les artérioles ou vei-
nules rétiniennes. Son retentissement
visuel est souvent important et son mode
de présentation est aigu.

>>> Autres examens: le diagnostic ini-
tial peut étre difficile mais il doit étre
fait précocement car certaines manifes-
tations viscérales peuvent mettre en jeu
le pronostic vital.

Les criteres de I’ACR (American College
of Rheumatology) et ceux du groupe

SLICC (Systemic Lupus International
Collaborating Clinics) font référence
pour classer la maladie lupique. Les
criteres ACR nécessitent la présence de
4 éléments parmi 11, présents soit de
fagon simultanée, soit successive:
—une atteinte cutanéomuqueuse:
1. érytheme malaire, 2. rash discoide,
3. photosensibilité, 4. ulcérations buc-
cales ou nasopharyngées;

— 5. arthrites sans érosion articulaire;
—6. pleurésie, péricardite;

— 7. atteinte rénale (protéinurie persis-
tante > 0,5 g/jour ou cylindrurie);

— 8. atteinte du systéme nerveux central ;
—9. atteinte hématologique (anémie
hémolytique, leucopénie < 4 g/L, lym-
phopénie<1,5g/L);

—10. biologie: Ac anti-DNA natifs, Ac
anti-Sm, Ac anti-phospholipides;

—11. Ac anti-nucléaires.

e Les vascularites nécrosantes systé-
miques [14-15]

>>> Généralités: il est a noter que les
vascularites rétiniennes sont rarement
des manifestations rétiniennes de vas-
cularites systémiques. Les VNS sont des
maladies rares. Elles peuvent toucher
des sujets de tous les ages, avec une plus
grande fréquence entre 40 et 60 ans, sans
prédominance sexuelle.

La périartérite noueuse est une vascula-
rite nécrosante qui touche les arteres de
moyen calibre, parfois de petit calibre.
La granulomatose avec polyangéite
(maladie de Wegener) et la granuloma-
tose éosinophilique avec polyangéite
(syndrome de Churg et Strauss) sont,
comme la PAN, des vascularites nécro-
santes. Mais, contrairement a la PAN,
elles touchent les vaisseaux de petit
calibre, touchent artéres et veines et sont
en général ANCA+. La confirmation dia-
gnostiquerepose avant tout sur la biopsie
d’un organe ou d’un tissu atteint.

>>> Bilan ophtalmologique: c’est dansla
granulomatose avec polyangéite que les
manifestations ophtalmologiques sont
les plus fréquentes, elles surviennent
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dansun tiers des cas, la fréquence d'une
atteinte oculaire est voisine de 10 %
dans la PAN et dans la granulomatose
éosinophilique avec polyangéite. Les
atteintes du segment postérieur les plus
fréquentes sont les vascularites et ’in-
flammation de la téte du nerf optique.
Elles sont plus fréquentes en cas de PAN.

L’incidence de ’atteinte oculaire au
cours de la PAN varie de 10 a 20 %. Elle
est le plus souvent liée a la vascularite
des artéres choroidiennes et rétiniennes.
L’angiographie ala fluorescéine est1’exa-
men clé, I'ischémie choriocapillaire
aigué multifocale est trés évocatrice. La
rétinopathie hypertensive n’est pasrare.

Dans la granulomatose de Wegener, les
lésions les plus souvent rencontrées sont
les atteintes orbitaires inflammatoires
pseudotumorales, les sclérites parfois
nécrosantes, avec ou sans kératopathie,
les épisclérites, les conjonctivites.

Dans la granulomatose éosinophilique
avec polyangéite, les manifestations
oculaires sont rares et peuvent toucher
tous les segments de I'ceil et de I’orbite.
Les formes les plus fréquentes d’atteinte
oculaire décrites dans la littérature sont
I’occlusion rétinienne et la pseudo-
tumeur orbitaire.

>>> Autres examens: la maladie de
Wegener associe la triade clinique
atteinte ORL (sinusite, rhinite hémor-
ragique, perforation de la cloison,
déformation nasale), pulmonaire (toux,
dyspnée, hémoptysie) et rénale (glomé-
rulonéphrite), dans un contexte inflam-
matoire avec fievre et altération de I’état
général (AEG). La granulomatose éosi-
nophilique avec polyangéite comprend
aussi ces trois localisations. Le princi-
pal diagnostic différentiel est I’asthme,
d’autant plus que les éosinophiles sont
élevés. Un tableau d’asthme sévere de
survenue tardive doit faire évoquer ce
diagnostic. Les mononévrites sont fré-
quentes. L’atteinte comprend aussi des
localisations digestives, cutanées, neu-
rologiques et cardiaques. Dans ces deux

affections, il existe histologiquement
des granulomes et des signes de vascu-
larites nécrosantes. Les deux affections
sont ANCA+ (c-ANCA+ pour le Wegener,
p-ANCA pour le Churg et Strauss).

La périartérite noueuse comprend des
manifestations cliniques variées: AEG,
douleurs articulaires et musculaires,
mononévrites multiples, atteinte rénale
(atteinte des artéres rénales et infarctus
al’origine d’une hypertension artérielle
[HTA] avec morbidité cardiovasculaire
associée) et cutanée (purpura, nodules
sous-cutanés, livedo). Histologiquement,
on observe une vascularite avec nécrose
fibrinoide segmentaire. Sur le plan du
bilan immunologique, les ANCA sont
négatifs. L’artériographie abdomino-
rénale objective des dilatations ané-
vrysmales artérielles. La sérologie de
I’hépatite B est systématique, le virus
est suspect d’étre un des médiateurs de
I'inflammation.

e La maladie de Behget [16]

>>> Généralités: 1’age de survenue de la
maladie de Behget se situe dans la troi-
sieme décennie et elle est plus sévere
chez I’homme. Elle est ubiquitaire mais
plus fréquente chez les patients issus
du bassin méditerranéen, du Moyen-
Orient et d’Asie. En I’absence de prise
en charge adaptée, le pronostic visuel est
redoutable.

>>> Bilan ophtalmologique: la maladie
de Behget se manifeste le plus souventau
niveau oculaire comme une panuvéite
non granulomateuse avec forte partici-
pation vitréenne et rétinienne. L'angio-
ICG, si elle est pratiquée, ne retrouve
pas de participation choroidienne.
L’angiographie a la fluorescéine est1’exa-
men clé pourrévéler!’étendue et lagravité
delavascularite etapprécier 'importance
des diffusions et zones d’occlusion.

La vascularite est le plus souvent vei-
neuse, mais ’atteinte vasculaire est mixte
de fagon non exceptionnelle, avec une
fréquence d’atteinte artérielle qui varie

selon les séries entre 10 et 77 %. La vas-
cularite rétinienne est bilatérale, sévere,
occlusive et nécrosante avec présence
d’infiltrats rétiniens multiples nécrotico-
hémorragiques. Une baisse d’acuité
visuelle sévere est la conséquence de
la survenue d’une néovascularisation,
d’un cedéme maculaire et d'une atrophie
optique.

>>> Autres examens: le diagnostic est
essentiellement clinique, du fait de1’ab-
sence de criteére biologique spécifique.
Les critéres de classification internatio-
naux les plus utilisés sont ceux de I'In-
ternational criteria for the classification
of Behget’s disease révisés en 2013. La
maladie de Behget est retenue si le score
est=4 points:

—aphtes buccaux: 2 points;

—aphtes génitaux: 2 points;

—atteinte oculaire: 2 points;

—atteinte cutanée (pseudo-folliculite,
lésions acnéiformes, hyperréactivité cuta-
née aspécifique aux agressions de 1’épi-
thélium, érythéeme noueux...): 1 point;
—atteinte vasculaire (thrombophlébite
superficielle et profonde): 1 point;
—atteinte neurologique (touchant le sys-
téme nerveux central): 1 point;

— pathergy test positif: 1 point.

L’aphtose estrécidivante et doit compor-
ter au moins 3 poussées par an. D’autres
atteintes sont fréquentes: articulaires,
digestives. Enfin, il existe une forte
association entre la maladie de Behget
et’HLAB51. Cetalleéle est retrouvé chez
environ 30a60 % des patients alors qu’il
n’est présent que chez 104 20 % des per-
sonnes en population générale.

e Le syndrome de Susac [17]

>>> Généralités: la prédominance est
féminine (3 femmes pour 1 homme),
entre la 2¢ et la 4© décennie. L’affection
comprend une triade clinique asso-
ciant encéphalopathie aigué ou subai-
gué pouvant se manifester par un large
spectre de symptémes (troubles de la
mémoire, confusion, troubles du com-
portement, ataxie, dysarthrie, psychose



paranoide, céphalées...), perte auditive
neurosensorielle avec atteinte des fré-
quences basses et moyennes et grand
vertige rotatoire, et occlusion artérielle
rétinienne de branche. Le diagnostic est
difficile, la triade clinique étant souvent
incomplete. Toutes les caractéristiques
cliniques peuvent ne pas étre présentes
en méme temps et peuvent fluctuer sur
une période de 1 a 2 ans, ce qui entraine
souvent un retard dans le diagnostic.

>>> Bilan ophtalmologique: sur le plan
fonctionnel, il existe des amputations du
champ visuel, qui sont le plus souvent
périphériques et donc asymptomatiques.

Au fond d’ceil, on constate:

—la présence de multiples occlusions
de branches artérielles rétiniennes sans
embole;

—des plaques de Gass. Il s’agit de plaques
blanc-jaunétre, parfois réfractiles, éloi-
gnées des bifurcations artériolaires réti-
niennes, contrairement aux plaques de
Hollenhorst qui sont orange et situées au
niveau de ces bifurcations.

L’angiographie révele des zones d’hy-
perfluorescence de la paroi artériolaire
au niveau des plaques de Gass (fig. 4)
et des zones d’occlusions segmentaires
artérielles qui ne correspondent pas
nécessairement aux zones ol siegent les
plaques de Gass.

>>> Autres examens: 'IRM retrouve
typiquement des hypersignaux T2 et
FLAIR de la substance blanche et grise
prédominant au niveau du corps calleux.
L’audiogramme retrouve des troubles
cochléovestibulaires avec hypoacousie
de perception endocochléaire, de surve-
nue brutale, bilatérale dans 50 % des cas
et prédominant sur les fréquences basses.

3. Vascularites artérielles associées a
une pathologie oculaire

e Le syndrome IRVAN [18]

>>> Généralités: ce syndrome affecte
généralement des individus jeunes et

réalités Ophtalmologiques — n® 286_Décembre 2021 — Cahier 1
I ————————

-

lﬂ;

Fig. 4: Artérite dans le cadre d’'un syndrome de Susac.

en bonne santé, avec une prépondé-
rance féminine. Il n’a généralement pas
d’association systémique, méme si des
articles récents ont révélé qu’il pourrait
étre associé a une vascularite allergique
et d’hypersensibilité. I s’agit générale-
ment d’une maladie asymptomatique
mais, si elle n’est pas traitée, elle peut
entrainer une perte visuelle sévere.

>>> Bilan ophtalmologique: il s’agit
d’une atteinte généralement bilatérale,
mais quelques cas d’atteinte unilatérale
ou de bilatéralisation secondaire ont éga-
lement été signalés.

La vascularite artérielle est une consta-
tation habituelle dans les cas d’'IRVAN.
Elle s’associe a de multiples dilatations
anévrysmales des artérioles rétiniennes
et de la téte du nerf optique. Ces anoma-
lies vasculaires mesurent 75 a 300 pm
de diametre et sont présentes au niveau
ou a proximité des sites de ramification
sur les artérioles rétiniennes. Les autres
caractéristiques de cette affection com-
prennent une non-perfusion capillaire
périphérique, une néovascularisation
rétinienne et une exsudation maculaire.

Le diagnostic est facilité par I’angiogra-
phie a la fluorescéine, de préférence par
systéme ultra-grand champ.

Vascularites rétiniennes
avec atteinte artérielles:
les causes classiques
mais moins fréquentes

e La sarcoidose [19-20]

>>> Généralités: toutes les structures
del'ceil peuvent étre touchées. Luvéite

survient dans 30 % des cas et 'uvéite
antérieure est la présentation ophtalmo-
logique la plus fréquente. L’atteinte oph-
talmologique est précoce au cours de la
maladie et parfois inaugurale. Terrain:
prédominance féminine, avec deux pics
d’age entre 20 et 30 ans et entre 50 et
60 ans.

>>> Bilan ophtalmologique: une vas-
cularite rétinienne est fréquente chez
les patients atteints de sarcoidose et
survient dans 10 2 83 % des cas. Dans la
plupart des cas, il s’agit de périphlébites
bilatérales, périphériques et non isché-
miques, avec typiquement aspect de pars
planite en banquise et snowballs.

Une vascularite artérielle est plus rare
mais n’est pas exceptionnelle, certaines
séries retrouvent méme jusqu’a 20 %
d’atteinte artérielle. La vascularite s’as-
socie parfois a des macroanévrysmes
artériels (fig. 5). L’angiographie a la
fluorescéine objective au mieux ces
lésions vasculaires, ’angio-ICG permet
de visualiser une potentielle atteinte
choroidienne associée (choroidite multi-
focale périphérique).

Fig. 5: Vascularite artérielle sur sarcoidose compli-
quée de macroanévrysmes: lésions en nasal supé-
rieur de la papille, noter l'ceuf de fourmi en inférieur.

>>> Autres examens: prés de 90 %
des patients présentant une sarcoidose
ont des manifestations thoraciques. La
recherche d’une atteinte médiastino-
pulmonaire est donc au centre du bilan
diagnostique. Ce bilan comprend:
—uneradiographie du thorax et un scan-
ner thoracique alarecherche d’adénopa-
thies médiastinales et d’une atteinte du
parenchyme pulmonaire;

—une enzyme de conversion (qui s’éleve
dans 60 290 % des formes de sarcoidose
active), un lysosyme sérique qui s’éleve,
une NFS aveclymphopénie;



réalités Ophtalmologiques — n° 286_Décembre 2021 - Cahier 1
|

1 Examens clés dans...

—une scintigraphie au gallium et un TEP-
scan permettant de préciser les localisa-
tions extra-oculaires de la sarcoidose;
—un lavage bronchoalvéolaire qui
retrouve une alvéolite lymphocytaire
avec prédominance de CD4;

—un test Mantoux: négatif, il est évoca-
teur du diagnostic.

Le diagnostic de certitude repose sur la
mise en évidence histologique d’un gra-
nulome non caséeux. Une biopsie peut
se faire au niveau d"un follicule conjonc-
tival, qui peut étre évocateur, mais est
le plus souvent réalisée au niveau des
glandes salivaires accessoires voire au
niveau thoracique.

o La sclérose en plaques [21]

>>> Généralités: I’age de survenue se
situe entre 20 et 40 ans, avec une pré-
dominance féminine. La neuropathie
optique et les uvéites intermédiaires
sont les deux manifestations oculaires
les plus fréquemment associées a la
sclérose en plaques. La présence d’une
atteinte vasculaire rétinienne est un fac-
teur derisque de poussées neurologiques
de l’affection.

>>> Bilan ophtalmologique: les vascula-
ritesrétiniennes sont plus souvent obser-
vées en cas de poussées de sclérose en
plaques (jusqu’a 45 % des cas) et moins
fréquentes en période de rémission (9 a
23 %). Elles s’intégrent le plus souvent
dans le cadre d’une uvéite intermé-
diaire avec présence d’une exsudation
blanchétre en banquise en rétine péri-
phérique et d’agrégats inflammatoires
en vitré inférieur. Les vascularites sont
majoritairement veineuses et beaucoup
plus rarement artérielles (fig. 6). Elles
peuvent se compliquer d’ischémie réti-
nienne et de néovaisseaux.

>>> Autres examens: le diagnostic asso-
cie données cliniques et paracliniques.
Sur le plan clinique, on observe une
dissémination temporelle et spatiale
des lésions avec atteintes neurologiques
évocatrices d’une atteinte du systéme

Fig. 6: Vascularite mixte occlusive rétinienne dans une sclérose en plaques avec aspect évocateur d'artérite
segmentaire.

nerveux central. L'IRM retrouve de
multiples lésions arrondies, avec hypo-
signaux en T1 et hypersignaux en T2
(mieux visibles en séquences FLAIR),
siégeant dans la substance blanche,
notamment périventriculaire, sus- et
sous-tentorielle. A la ponction lombaire,
I’augmentation et le profil oligoclonal
des IgG du liquide céphalo-rachidien
(LCR) sont trés évocateurs de sclérose en
plaques mais n’en sont pas spécifiques.
On observe aussi une hypercytose et
une élévation des protéines totales dans
le LCR. L’étude des potentiels évoqués
auditifs, somesthésiques et surtout
visuels peut étre utile au diagnostic.

e Lamaladie de Takayasu [22-23]

>>> Généralités: I’artérite de Takayasu
estune artériopathie inflammatoire gra-
nulomateuse non spécifique des arteéres
degrande (notamment I’aorte et ses prin-
cipales branches) et moyenne taille, de
cause inconnue. Terrain: femme entre
20 et 40 ans, le plus souvent d’origine
asiatique.

>>> Bilan ophtalmologique: une réti-
nopathie hypertensive est présente
dans 30 % des cas, due a une hyperten-

sion rénovasculaire compliquant une
atteinte des artéres rénales par la mala-
die. La rétinopathie dite de Takayasu
est observée chez 13,5 % des patients,
secondaire a une sténose carotidienne
provoquant une hypoperfusion oculaire
chronique. Il existe des manifestations
plus rares comme des cas de vascula-
rites occlusives de branches artérielles
rétiniennes, d’occlusions de branches
veineuses rétiniennes, de neuropathie
optique ischémique antérieure, de sclé-
rites ou d’uvéites.

>>> Autres examens: la maladie évo-
lue en deux phases, la phase initiale
est peu spécifique, pré-occlusive, avec
AEG, myalgie, arthralgie, fievre, dou-
leur sur le trajet des carotides, érytheme
noueux, mais aussi uvéite et épisclérite.
Puis, apres quelques années d’évolution,
apparaissent les atteintes vasculaires
plus spécifiques. C’est la phase occlu-
sive: absence de perception du pouls,
différence de tension artérielle entre les
deux membres supérieurs. Une symp-
tomatologie ischémique d’un membre
supérieur ou inférieur avec une clau-
dication intermittente, une hyperten-
sion rénovasculaire, des manifestations
diverses d’ischémie cérébrale et d’in-
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suffisance aortique sont également fré-
quentes. La confirmation diagnostique
d’une artérite de Takayasu est apportée
par un faisceau d’arguments basés sur
I’age et le sexe, la clinique et I'imagerie
retrouvant une atteinte de I’aorte et/ou
ses branches a type d’épaississement
circonférentiel de la paroi artérielle avec
sténose et parfois dilatation anévrys-
male, souvent multifocale.

e Les vascularites idiopathiques

Lesvascularites idiopathiques atteignent
beaucoup plus souvent les veines et
veinules que les artéres et artérioles. Il
doit s’agir d’un diagnostic d’élimina-
tion, associé par définition a I’absence
d’autres atteintes ophtalmologiques et
extra-ophtalmologiques et strictement
limité a I’atteinte des vaisseaux de la
rétine.

e Les vascularites iatrogénes [24-25]
= Brolucizumab

>>> Généralités: des inflammations
intraoculaires, des vascularites arté-
rielles et des occlusions artérielles
rétiniennes ont été constatées apres
injections intravitréennes de brolucizu-
mab, de survenue retardée avec un inter-
valle libre de plusieurs jours (moyenne
3 4 4 semaines) entre I'injection et I’in-
flammation.

Terrain : prédominance féminine.

>>> Bilan ophtalmologique: onretrouve
un Tyndall en chambre antérieur et une
hyalite. Autres signes du segment anté-
rieur: précipités rétro-cornéens non gra-
nulomateux, plis de Descemet, cedéme
de cornée, injection conjonctivale légere.
Au fond d’eeil, on observe un rétrécisse-
ment et/ou une occlusion artériels, un
engainement vasculaire pouvant affecter
les vaisseaux de gros et de petit calibre,
des plaques de Kyrieleis, une occlusion
artérielle avec cedéme rétinien blan-
chatre, une PAMM (paracentral acute
middle maculopathy), des hémorragies

POINTS FORTS

B En cas de vascularite artérielle, l'origine infectieuse doit toujours
étre évoquée: les vascularites artérielles sont beaucoup plus
fréquentes en cas d'uvéite infectieuse qu'en cas d’'uvéite non

infectieuse.

B Les causes infectieuses les plus fréquentes de vascularites
artérielles sont les vascularites secondaires a une origine
virale (HSV, VZV, CMV), une toxoplasmose, une syphilis ou une

tuberculose.

B En présence d'une vascularite artérielle a vitré clair, il convient de
faire un bilan systémique étendu a la recherche d'un lupus, d’'une
PAN ou d’autres vascularites systémiques. En présence d’'une
hyalite, il convient d’évoquer des infections, une maladie de Behget

ou une sarcoidose.

B Les vascularites rétiniennes sont rarement des manifestations
rétiniennes de vascularites systémiques.

B Lapproche multidisciplinaire est souhaitable. Elle permet
d'orienter les examens extra-ophtalmologiques en fonction des
éléments d’'orientation clinique oculaires.

intrarétiniennes, des nodules coton-
neux, un cedeme du nerf optique, des
atteintes veineuses et choroidiennes.

= Vancomycine

Des patients ayant bénéficié d'une pré-
vention de ’endophtalmie par injection
intracamérulaire de vancomycine ont pu
développer une vascularite rétinienne
occlusive hémorragique. Ces patients se
présentent avec une perte de vision indo-
lore a apparition retardée, une légere
inflammation de la chambre antérieure
et du vitré, des hémorragies rétiniennes
sectorielles dans les zones d’ischémie et
une prédilection pour une atteinte des
veinules en périphérie. Une participa-
tion artérielle est possible.
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