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Panorama des uvéites non infectieuses

RÉSUMÉ : Les uvéites sont définies par l’inflammation du tractus uvéal (iris, corps ciliaire, choroïde), 

et par extension à la rétine, au vitré, aux vaisseaux rétiniens, à la papille. De nombreuses causes 

non infectieuses sont identifiées. L’uvéite associée à l’antigène HLA-B27, l’arthrite juvénile idiopa-

thique et le syndrome TINU sont les causes les plus classiques d’uvéite antérieure. La majorité des 

uvéites intermédiaires restent idiopathiques (pars planite), mais il convient d’éliminer une sclérose 

en plaques et une sarcoïdose. Les causes d’uvéite postérieure non infectieuses sont la maladie de 

Birdshot et les choriocapillaropathies inflammatoires. Enfin, les causes de panuvéite pouvant toucher 

chaque segment de l’œil sont la sarcoïdose, la maladie de Behçet, la maladie de Vogt-Koyanagi-Harada 

et l’ophtalmie sympathique.

1. Uvéite associé à l’antigène HLA-B27

L’uvéite antérieure aiguë associée à l’an-

tigène HLA-B27 est la première cause 

des uvéites (5 à 18 %) [2]. Elle peut rester 

une maladie oculaire isolée ou être asso-

ciée à une maladie systémique, principa-

lement la spondylarthrite ankylosante, 

rhumatisme psoriasique et l’entérocolo-

pathie inflammatoire.

Classiquement, le 1er épisode débute 

soudainement entre 30 et 40 ans avec 

un œil rouge, une photophobie et une 

douleur importante. Les récurrences 

sont à bascule avec une prédominance 

pour le premier œil atteint. L’uvéite est 

typiquement unilatérale non granuloma-

teuse mais une poussière rétrocornéenne 

est possible (fig. 1), synéchiante, non 

hypertonisante, la pression intraocu-

laire étant souvent diminuée dans l’œil 

atteint du fait d’une diminution de pro-

duction d’humeur aqueuse par les pro-

cès ciliaires inflammatoires. La réaction 

inflammatoire est généralement sévère 

avec réaction fibrineuse et hypopion 

possibles. Les complications principales 

sont les synéchies irido-cristalliniennes, 

le glaucome cortico-induit et les atteintes 

L
es uvéites ont des étiologies infec-

tieuses, non infectieuses inflam-

matoires ou idiopathiques. Le 

groupe de travail dédié à la nomencla-

ture des uvéites (Standardization of 

Uveitis Nomenclature, SUN) les a clas-

sées par atteinte anatomique selon le 

site primaire d’inflammation [1]. On 

distingue ainsi les uvéites antérieures, 

intermédiaires, postérieures, dont les 

sites primaires d’inflammation sont 

respectivement la chambre antérieure, 

la pars plana et la rétine/choroïde. Elles 

peuvent s’intégrer dans une panuvéite, 

mais ce terme est réservé aux uvéites 

sans site d’inflammation prédominant 

(tableau I).

Les principales uvéites 
antérieures non infectieuses

Les principales causes d’uvéite anté-

rieure non infectieuse sont les uvéites 

associées à l’antigène HLA-B27, la sar-

coïdose, l’arthrite juvénile idiopathique 

(AJI) et le syndrome TINU [2]. Il ne fau-

dra pas oublier d’éliminer les causes 

infectieuses, en particulier une atteinte 

herpétique.
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postérieures par contiguïté : œdème 

maculaire, hyalite, papillite [3].

2. Arthrite juvénile idiopathique

L’AJI est un groupe d’arthrites idiopa-

thiques, avec atteinte d’au moins trois 

articulations, survenant avant l’âge de 

16 ans (pic entre 6 mois et 4 ans) et per-

sistant pendant au moins 6 semaines. 

Le diagnostic est clinique. Une arthrite 

sans cause retrouvée chez un enfant est 

qualifiée d’AJI.

Première cause d’uvéite chez l’enfant, 

l’AJI est retrouvée chez 81 % des enfants 

atteints d’uvéite et 95 % des enfants souf-

frant d’uvéite antérieure dans l’étude de 

Kump et al. [4]. Les principaux facteurs de 

risque pour le développement d’une uvéite 

chez les patients atteints d’AJI sont le sexe 

féminin, la présence d’anticorps antinu-

cléaires, la forme oligo- articulaire (entre 

trois et quatre articulations atteintes), l’ab-

sence de facteur rhumatoïde et l’apparition 

précoce (âge < 6 ans) d’une arthrite.

L’uvéite est typiquement chronique, 

bilatérale chez 71 % des enfants, non gra-

nulomateuse (la présence de précipités 

granulomateux est possible notamment 

chez les patients mélanodermes) et syné-

chiante. La sévérité de l’inflammation 

est variable avec un hypopion associé 

possible. Les atteintes du segment pos-

térieur dans l’AJI sont rares mais sont 

observées en particulier en cas d’évolu-

tion prolongée ou de traitement insuf-

fisant. Les principales complications 

responsables de baisse d’acuité visuelle 

sont la cataracte (due à l’inflammation 

et aux traitements), la kératopathie en 

bandelette, l’hypertonie oculaire et le 

glaucome secondaire, l’œdème macu-

laire, la membrane épirétinienne [2].

Cette uvéite étant généralement asymp-

tomatique et à œil blanc, son dépistage 

chez les patients à risque présentant une 

AJI est recommandé avec un examen à la 

lampe à fente tous les 3 mois pendant les 

5 premières années de suivi.

3. Le syndrome TINU

Le syndrome TINU (Tubulo-Interstitiel 

Nephritis and Uveitis) associe une uvéite 

à une néphrite tubulo-interstitielle sans 

signe d’autre maladie susceptible d’être 

impliquée dans l’une ou l’autre de ces 

manifestations. Il serait en cause chez 

1,7 % des patients souffrant d’uvéite. 

Il existe une prédominance féminine 

(3:1). Le diagnostic différentiel avec un 

syndrome de Sjögren ou une sarcoïdose 

est parfois difficile. Si la certitude dia-

gnostique reste histologique sur la biop-

sie rénale, Hettinga et al. ont proposé un 

diagnostic basé sur l’association de l’élé-

vation de la créatininémie et des bêta-2 

Type anatomique Étiologies

Uvéite antérieure aiguë à bascule – Uvéite HLA-B27

unilatérale – Uvéite liée aux virus herpès (HSV, VZV, CMV)

Uvéite antérieure aiguë bilatérale Néphrite interstitielle et tubulaire avec uvéite (TINU), iatrogénique

Uvéite antérieure chronique granulomateuse – Sarcoïdose, tuberculose, syphilis, virus herpès, uvéite de Fuchs

non granulomateuse – Idem + spondyloarthrite, arthrite juvénile idiopathique, maladie de Behçet

Uvéite intermédiaire – Sarcoïdose, sclérose en plaques

– Lymphome oculo-cérébral (> 40 ans)

– Maladie de Lyme, syphilis

Uvéite postérieure Choriorétinite en foyers – Toxoplasmose et autres infections

Choroïdite associée –  Sarcoïdose, maladie de birdshot, syphilis, tuberculose, Vogt-Koyanagi-Harada, 

ophtalmie sympathique

Vascularite rétinienne –  Maladie de Behçet, sarcoïdose, tuberculose, syphilis, sclérose en plaques, SUSAC 

syndrome, IRVAN syndrome, birdshot, ophtalmie sympathique, connectivites…

– Infections

Panuvéite – Sarcoïdose, maladie de Behçet

–  Infections bactériennes, syphilis, virus herpès, toxoplasmose

– Vogt-Koyanagi-Harada, ophtalmie sympathique

– Granulomatoses systémiques

Tableau I : Orientation étiologique selon le type anatomo-clinique de l’uvéite.

Fig. 1 : Uvéite associée à l’antigène HLA-B27 chez une 

patiente de 31 ans : présence de poussières rétrocor-

néennes de pigments sur la cristalloïde antérieure et 

d’une hyperhémie conjonctivale importante.
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microglobulines urinaires [5]. Ainsi, 

les cas suspects de syndrome de TINU 

doivent être adressés à un néphrologue.

Les symptômes ophtalmologiques pré-

cèdent les symptômes systémiques 

dans 21 % des cas et leur succèdent 

dans 65 % des cas avec un délai allant 

jusqu’à 14 mois, avec une baisse d’acuité 

visuelle et une photophobie associée à 

un œil rouge douloureux.

L’uvéite est classiquement aiguë, récur-

rente ou chronique bilatérale dans 77 % 

des cas, antérieure dans 80 %, granulo-

mateuse ou non, synéchiante. L’atteinte 

intermédiaire et postérieure est possible 

avec un tyndall vitréen, des hémorragies 

rétiniennes, des exsudats, des vascula-

rites, voire une choriorétinite focale. 

Bien que le pronostic soit globalement 

bon, des complications peuvent surve-

nir, telles qu’un glaucome secondaire, 

un œdème maculaire ou des cicatrices 

choriorétiniennes [2].

Les principales uvéites 
intermédiaires non 
infectieuses

Les principales causes sont idiopa-

thiques (pars planite), la sarcoïdose et 

la sclérose en plaques (SEP). Il ne fau-

dra pas oublier d’éliminer une pseu-

do-uvéite notamment un lymphome 

vitréo-rétinien en cas d’apparition après 

50 ans ou une maladie de Lyme en cas de 

piqûre par une tique.

1. Pars planite

La pars planite se caractérise par la pré-

sence d’une banquise correspondant à 

des exsudats au niveau de la pars plana et 

l’absence de toute étiologie sous-jacente. 

Elle touche majoritairement des patients 

âgés de moins de 40 ans se plaignant de 

myodésopsies, de vision trouble d’instal-

lation progressive. Cependant, il existe 

un grand nombre de formes asympto-

matiques découvertes à l’occasion d’un 

examen systématique.

Classiquement, l’uvéite est chronique, 

bilatérale d’emblée dans 70 à 80 % des 

cas, granulomateuse ou non. L’examen 

ophtalmologique retrouve une inflam-

mation prédominante en regard de la 

pars plana avec une hyalite, avec cellules 

dans le vitré antérieur associé à un haze 

vitréen, des œufs de fourmi (fig. 2) pre-

nant la forme d’agrégats blanc-jaune dans 

le vitré moyen et en périphérie inférieure 

et une banquise. Les complications pos-

sibles sont l’œdème maculaire (28 à 

64 %), périphlébites (fig. 3) (20 à 60 %), 

œdème papillaire (10 à 50 %), déchirure 

rétienne et/rétinoschisis périphérique 

(2 à 11 %), décollement de rétine rheg-

matogène, exsudatif ou tractionnel (5 %) 

et néovascularisation papillaire, préréti-

nienne et/ou de la base du vitré [2].

2. Sclérose en plaques

La sclérose en plaques (SEP) est une 

maladie démyélinisante du système 

nerveux central répondant aux critères 

diagnostiques de MacDonald. 1 à 12 % 

des patients souffrant de SEP vont déve-

lopper une uvéite. L’uvéite intermédiaire 

est un véritable facteur de risque de SEP 

puisque 15 % des patients souffrant 

d’uvéite intermédiaire vont développer 

une SEP à 5 ans [6]. Ainsi, il est impor-

tant de rechercher des signes cliniques 

neurologiques en cas d’uvéite intermé-

diaire, voire de réaliser une imagerie 

cérébrale à la recherche d’une SEP. Les 

formes d’uvéite sont typiquement chro-

niques (74 %), bilatérales (75 %), inter-

médiaires (75 %). Elles sont volontiers 

associées à des périphlébites et peuvent 

se compliquer d’un œdème maculaire 

cystoïde (30 %) [2].

Les principales uvéites 
postérieures non infectieuses

1. Choriorétinopathie de Birdshot

La choriorétinopathie de Birdshot repré-

sente 0,6 à 1,5 % des cas d’uvéite, avec 

une prédominance en population cau-

casienne, entre 35 à 70 ans [7]. C’est une 

affection exclusivement oculaire, bila-

térale, dont le diagnostic repose sur une 

présentation clinique caractéristique et 

confirmée par le phénotypage HLA-A29. 

Au niveau rétinien, on observe une vascu-

larite péri-veineuse, un œdème maculaire 

et un œdème papillaire. C’est la gravité 

de l’atteinte rétinienne qui conditionne 

Fig. 2 : Œufs de fourmi dans le vitré antérieur chez 

un patient de 40 ans sou�rant d’une pars planite.

Fig. 3 : Périphlébite (flèches blanches) associée à 

une hyperfluorescence en angiographie à la fluores-

céine chez une patiente de 36 ans sou�rant de sclé-

rose en plaques.
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le pronostic visuel. Le vitré est le siège 

d’une inflammation modérée et on note 

la faible atteinte du segment antérieur, 

sans synéchie postérieure ni précipité 

rétrocornéen. L’atteinte choroïdienne se 

manifeste par des lésions multifocales 

ovoïdes, de teintes crème à jaune-orangé, 

hypofluorescentes en angiographie au 

vert d’indocyanine (ICG) et disposées de 

façon radiale autour de la papille, prédo-

minantes en nasal inférieur.

2. Les choriocapillaropathies 

inflammatoires primitives

Le terme de choriocapillaropathies 

inflammatoires primitives regroupe une 

grande partie des pathologies apparte-

nant au spectre des “taches blanches”. 

Il s’agit de pathologies inflammatoires 

complexes de l’épithélium pigmentaire 

et de la choriocapillaire [8].

>>> Le syndrome des taches blanches 

évanescentes multiples (MEWDS) est 

purement ophtalmologique, unilatéral 

le plus souvent, avec une prédominance 

chez les femmes (90 %) d’âge moyen 

28 ans. Il s’agit d’une pathologie rare 

(0,22 cas/100 000 habitants/an), et dont 

l’étiologie reste inconnue. Elle se mani-

feste par une baisse de l’acuité visuelle 

rapidement progressive, associée à un 

scotome central, de résolution spontanée 

en 8 semaines sans traitement. Au fond 

d’œil, ce syndrome se manifeste par un 

aspect granité rouge-orangé de la macula, 

ainsi que par de discrètes lésions réti-

niennes blanchâtres, réparties autour du 

pôle postérieur et de la papille jusqu’en 

moyenne périphérie. Ces lésions appa-

raissent hyperréflectives en OCT, 

localisées au niveau de l’épithélium 

pigmentaire, de l’ellipsoïde, voire de la 

couche nucléaire externe. L’angiographie 

à la fluorescéine révèle progressivement 

de multiples lésions discrètement hyper-

fluorescentes en couronne et les lésions 

sont hypofluorescentes en ICG [9].

>>> L’épithéliopathie en plaques 

(APMPPE), attribuée à une hypoper-

fusion initiale de la choriocapillaire, 

est une pathologie rare et souvent bila-

térale, d’étiologie inconnue, touchant 

les patients de 20 à 50 ans. Au fond 

d’œil, on retrouve des lésions chorio-

rétiniennes en plaques blanc-jaunâtre, 

cicatrisant au centre avec des remanie-

ments pigmentaires. L’angiographie à la 

fluorescéine montre une hypofluores-

cence précoce suivie d’une diffusion 

tardive. L’angiographie ICG confirme 

l’hypofluorescence des lésions et l’OCT 

retrouve une interruption de l’ellipsoïde 

et une hyperréflectivité de la couche 

nucléaire externe. L’OCT-angiographie est 

un examen clé qui dévoile un déficit du 

flux dans la choriocapillaire sous-jacente 

(flow void) (fig. 4), superposable aux 

lésions observées en angiographie [10].

>>> La choroïdite multifocale (CMF) 

regroupe un ensemble de pathologies 

rares (0,03 cas/100 000 habitants/an) qui 

se différencient par leur présentation 

clinique. Souvent idiopathiques, ces 

choroïdites doivent cependant toujours 

faire rechercher une pathologie associée, 

infectieuse ou inflammatoire. Les lésions 

sont souvent bilatérales et asymétriques, 

associant des lésions inflammatoires cho-

roïdiennes jaunâtres en phase aiguë. En 

angiographie à la fluorescéine, ces lésions 

sont modérément hyperfluorescentes, 

avec des lésions hyperréflectives en OCT 

(fig. 5). Aux stades plus avancés, elles 

laissent place à des cicatrices chorioré-

tiniennes atrophiques hyperpigmentées 

et hypo-autofluorescentes. On distingue 

la CMF associée à une panuvéite qui se 

présente avec une hyalite et des lésions 

de la moyenne périphérie rétinienne et la 

choroïdite ponctuée interne (PIC) qui pré-

sente très peu d’hyalite et dont les lésions 

Fig. 4 : Hypoperfusion choriocapillaire en OCT-angiographie correspondant à une lésion hypofluorescente en 

ICG dans le cadre d’une épithéliopathie en plaques (ligne rouge).

Fig. 5 : Récidive de choroïdite multifocale avec apparition d’un décollement hyperréflectif de l’épithélium pig-

mentaire (flèche).
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de petite taille sont souvent localisées 

au pôle postérieur. Dans tous les cas, la 

principale complication est l’apparition 

d’un néovaisseau choroïdien. L’OCT-

angiographie permet une meilleure 

détection de cette complication [11].

>>> Enfin, la choroïdite serpigineuse 

est caractérisée par une lésion choroï-

dienne inflammatoire mono- ou multi-

focale, uni- ou bilatérale. Elle débute au 

niveau de la papille et s’étend en forme 

sinueuse sans traitement, aboutissant 

à une atrophie choriorétinienne sévère 

en quelques mois [12]. L’angiographie 

à la fluorescéine montre un liseré 

hyperfluorescent dans la lésion cicatri-

cielle, dont la disparition peut indiquer 

une récidive (signe de Jean Antoine 

Bernard). Les lésions actives présentent 

une hyper-autofluorescence sur leurs 

bords. On recherche systématiquement 

la tuberculose chez ces patients devant 

la similitude des atteintes.

Les principales panuvéites

1. Maladie de Behçet

La maladie de Behçet est une vascularite 

multi-systémique d’étiologie inconnue, 

caractérisée par des ulcères oraux et 

génitaux, une panuvéite et des lésions 

cutanées, articulaires et neurologiques. 

Le diagnostic est avant tout clinique. 

L’uvéite peut être uni- ou bilatérale. Elle 

peut se manifester par une inflammation 

antérieure associée à un hypopion, une 

hyalite dont l’intensité témoigne de l’ac-

tivité inflammatoire, mais surtout des 

lésions postérieures qui font la gravité 

de la pathologie. Il peut s’agir de vascu-

larites rétiniennes artérielles occlusives 

cécitantes, d’infiltrats nécrotiques ou 

hémorragiques ou d’œdème papillaire.

2. Sarcoïdose

La sarcoïdose est une granulomatose 

multi-systémique. Le diagnostic repose 

sur un syndrome clinique évocateur 

associé à la présence de granulomes 

épithélioïdes gigantocellulaires en his-

tologie. L’atteinte ophtalmologique peut 

se manifester par des granulomes choroï-

diens, des lésions de choroïdites multifo-

cales, des vascularites veineuses plus ou 

moins occlusives, ou encore des œdèmes 

papillaires ou maculaires.

3. Maladie de Vogt-Koyanagi-Harada

La maladie de Vogt-Koyanagi-Harada 

est l’une des principales causes d’uvéite 

postérieure en Asie mais est plus rare 

en Europe. L’absence d’antécédent de 

traumatisme oculaire pénétrant ou de 

chirurgie vitréorétinienne est un cri-

tère diagnostique indispensable. Elle 

se manifeste par quatre phases succes-

sives : une phase prodromique avec un 

syndrome méningé, une dysacousie, 

des acouphènes et des vertiges, puis une 

phase d’uvéite postérieure bilatérale 

avec de multiples décollements séreux 

rétiniens (DSR), un retard circulatoire 

choroïdien, un épaississement choroï-

dien en OCT. La phase suivante est mar-

quée par la cicatrisation progressive avec 

dépigmentation de la choroïde et mani-

festations extra-oculaires : poliose, alopé-

cie, vitiligo. En l’absence de traitement, 

la pathologie évolue vers une phase tar-

dive avec panuvéites récidivantes.

4. Ophtalmie sympathique

L’ophtalmie sympathique complique 

0,02-0,05 % des traumatismes oculaires 

pénétrants et 0,1 % des chirurgies vitré-

orétiniennes, le plus souvent dans l’an-

née suivante. Elle se manifeste par une 

panuvéite granulomateuse bilatérale, 

avec des lésions choroïdiennes multifo-

cales jaunâtres, diffuses et de petite taille 

(nodules de Dalen-Fuchs), une uvéite 

antérieure et intermédiaire. Sa gravité 

impose un traitement rapide et adapté 

par immunosuppresseurs [13].

5. Panuvéites iatrogènes

Avec l’arrivée de nouveaux médica-

ments, d’autres uvéites postérieures 

ont été rapportées. Les immunothéra-

pies utilisées en cancérologie peuvent 

entraîner des atteintes postérieures à 

type d’œdème maculaire mais aussi des 

panuvéites. Plus récemment, avec l’em-

ploi d’anti-VEGF à longue durée d’ac-

tion comme le brolucizumab, des cas de 

panuvéites et de vascularites rétiniennes 

ont été décrits [14].
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