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=N Classification et bilan étiologique des uvéites

avec atteinte du segment posterieur
Adélaide Toutée'’?, Michel Paques?, Bahram Bodaghi’

es uvéites sont définies par l'inflammation du tractus uvéal [iris, corps ciliaire, cho-
Lro}'de}, et par extension a la rétine, au vitré, aux vaisseaux rétiniens, a la papille. Les
uvéites postérieures (UP] sont la deuxieme forme anatomique (13-26%) la plus fréquente
apres les uvéites antérieures. Leur pronostic visuel peut étre engagé, suivant l'étiologie
et les complications telles que l'ischémie rétinienne, 'cedeme maculaire ou papillaire.
Une UP doit systématiquement étre recherchée devant toute uvéite, au minimum par un
fond ceil bilatéral, et elle n'est pas toujours évidente a déceler. Nous allons décrire la
classification des UP ainsi que le bilan étiologique a réaliser.

Classification

La classification précise des uvéites permet d’orienter
le diagnostic étiologique, de prédire la sévérité et d’adapter
le traitement. La classification SUN (Standardization
of Uveitis Nomenclature) est fondée principalement sur
'aspect anatomoclinique et sur le mode évolutif. Suivant
le site principal initial de linflammation, on distingue
luvéite antérieure, intermédiaire, postérieure (atteinte
prédominante de la rétine ou de la choroide), et la panuvéite
(inflammation diffuse de toutes les structures oculaires).
Les UP incluent différents aspects comme les rétinites,
les choriorétinites, les choroidites et les neurorétinites.
Les complications de type cedéme maculaire ou papillite
n‘entrent pas dans cette classification. Les autres signes
sémiologiques sont méticuleusement recherchés : le
mode évolutif (aigu, récidivant ou chronique), le c6té (uni-
ou bilatérall, laspect granulomateux, Uexistence d'une
hypertonie, d'une synéchie, d'un hypopion, d'une sclérite,
d'une kératite ou d’une atteinte irienne (rétiniennes ou
choroidiennes), d'une vascularite rétinienne (veineuse,
artérielle, occlusive) et lintensité de la réaction inflamma-
toire du segment antérieur (Tyndall protéique et cellulaire)
et vitréen (hyalite).

Le diagnostic repose sur 'examen du fond d'ceil et
limagerie multimodale, qui préciseront les types d'UP,
le nombre des lésions rétiniennes ou choroidiennes, leur
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localisation (pdle postérieur, périphérie], atteinte anato-
mique (rétine superficielle ou profonde, choroide], l'aspect
actif (blanc, duveteux, bords flous) ou cicatriciel (atrophi-
que, pigmenté, bords nets) et le suivi évolutif.

Les rétinites sont des lésions blanches aux bords mal
définis, superficielles et associées a une hyalite importante
sus-jacente. Au contraire, les lésions de choroidites appa-
raissent comme des patchs jaunes, aux bords réguliers,
plus profonds que les vaisseaux rétiniens, entrainant une
hyalite modérée. Les présentations cliniques sont hétéro-
génes pour une méme pathologie, et plusieurs types d"'UP
peuvent étre associés.

Rétinite

Le tableau de rétinite nécrosante représente une
urgence diagnostique et thérapeutique. La rétinite nécro-
sante associe un ou plusieurs foyers rétiniens blanchatres,
parfois avec des vascularites occlusives, une hyalite et une
inflammation de la chambre antérieure. Laspect différe
suivant l'agent pathogene et le degré d'immunodépres-
sion du patient. Toute rétinite est considérée comme une
infection jusqu’a preuve du contraire et requiert de réa-
liser sans tarder des prélévements oculaires et de pres-
crire un traitement probabiliste qui sera adapté suivant
le bilan. La ponction d’humeur aqueuse avec recherche
PCR HSV 1-2, VZV, CMV et toxoplasmose (PCR et coeffi-
cient de Desmonts) est indispensable pour obtenir rapi-
dement un diagnostic étiologique précis. Les étiologies
possibles sont :
- les virus de la famille herpes (HSV 1, HSV2, VZV, CMV]
qui se présentent sous la forme d'une rétinite nécrosante
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aigué (ARN), d’une rétinite nécro-
sante progressive de la rétine
externe (PORN] et de rétinites a
CMV. Latteinte est uni- ou bilatérale
et constitue toujours une urgence ;
- la toxoplasmose ;

- la syphilis, qui peut se présenter
comme une rétinite multifocale,
uni- ou bilatérale, avec la présence
de précipités blancs prérétiniens
multiples ayant laspect de «verre
dépoli» (figure 1) ;

- la maladie de Behcet et la sar-
coidose.

Choriorétinite
et rétinochoroidite

La rétinochoroidite toxoplas-
mique est UUP la plus fréquente
(18-50%) dans le monde. Classi-
quement, c’est une uvéite granu-
lomateuse hypertone avec un foyer
rétinochoroidien blanc a bords
flous, satellites d'une ancienne
lésion pigmentée ou atrophique, et
une hyalite adjacente. D’autres
agents infectieux se présentent avec
'association de choroidite et rétinite, comme la tuberculose,
la maladie de Lyme, le virus Chikungunya, la rickettsiose,
l'endophtalmie endogéne bactérienne ou fongique.

Neurorétinite

La neurorétinite associe un cedéme papillaire inflam-
matoire et une étoile maculaire (compléte ou partielle)
a un décollement séreux rétinien ou a un cedeme péri-
lésionnelintrarétinien. L'infection peut associer un foyer
de rétinite, une rétinite multifocale ou une choriorétinite.
L'étiologie la plus fréquente est la maladie des griffes du
chat. Les autres étiologies possibles sont la syphilis, la
maladie de Lyme, la toxoplasmose, la sarcoidose.

Choroidite

Autrefois, les choroidites étaient nommeées le «syn-
drome des taches blanches». Cette appellation englo-
bait un spectre trés large d'UP affectant la rétine externe,
l'épithélium pigmentaire et/ou la choroide qui avaient les
mémes symptomes, mais le mécanisme initial n’était pas
compris. Le développement de l'imagerie de la choroide
(OCT-EDI, angiographie a la fluorescéine et ICG, OCT-A] [3]
apermis d'identifier le mécanisme causal et les structures
anatomiques impliquées et d'actualiser la classification
de facon clinico-pathologique. Aujourd’hui, les choroidites
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Figure 1. Deux formes différentes d'uvéite postérieure liée

a la syphilis chez 2 patients [en haut et en bas, respectivement] :
rétinite associée a des précipités prérétiniens en aspect de verre
dépoli (a et b] ; choriorétinite postérieure placoide aigué fovéolaire
[A] : LOCT montre la perte des segments externes des
photorécepteurs (D] et un DSR [F), l'angiographie a la fluorescéine
montre Uhyperfluorescence hétérogéne précoce (B] avec diffusion
tardive (F) et la non-perfusion de la choriocapillaire reste
hypofluorescente aux temps précoce (C] et tardif (G) de U'ICG.

sont donc classées en choriocapillaropathies inflamma-
toires (CCPI) et choroidites stromales [1]. Le principal
processus lésionnel de la choroidite stromale est le gra-
nulome choroidien, et celui de la CCPI est U'hypoperfusion
de la choriocapillaire liée a linflammation (figure 2). On
distingue les CCPI primaires quand le pathogéne déclen-
cheur est inconnu - méme si une cause virale est parfois
suspectée devant un syndrome pseudo-grippal précur-
seur -, et secondaires quand il est connu. Les choroidites
stromales sont primaires quand linflammation débute
dans le stroma choroidien, et secondaires quand la
choroide est une localisation fortuite ou révélatrice d'une
maladie systémique (figure 3). Certaines pathologies
rétiniennes ou des photorécepteurs, telles que 'AZOOR
ou LAMN, étaient englobées dans le syndrome des taches
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blanches, mais la choriocapillaire
ne jouant pas de réle primaire ou
n’'étant pas atteinte, elles n'y sont
donc plus intégrées (tableau).

Figure 2. Epithéliopathie en plaques
avec atteinte fovéolaire de ['ceil droit :
les [ésions jaunes sont visibles en
rétinophotographie (A] et typiques en
OCT (D] : interruption de la zone
ellipsoide et de la membrane limitante
externe, hyperréflectivité de la couche
nucléaire externe. La non-perfusion de
la choriocapillaire est visible
hypofluorescente dés les phases
précoces de ['angiographie a U'ICG (B)
et 4 la fluorescéine [E), et persiste au
temps tardif de l'ICG (C]. Remplissage
progressif rétinien au temps tardif

en fluorescéine [F).

Figure 3. Patiente adressée

pour une uvéite antérieure
granulomateuse bilatérale.

Le fond d’'ceil révele une papillite
gauche (B] qui est confirmée en
angiographie a la fluorescéine (D]

et l'ICG révéle la présence de
nombreux granulomes choroidiens
bilatéraux (E et F). Une sarcoidose
oculaire et pulmonaire a été confirmée.

Bilan étiologique

Le diagnostic étiologique est orienté suivant linterro-
gatoire, les antécédents familiaux et personnels, les trai-
tements en cours, le mode de vie, le type de UUP
(congénital ou acquis), et lassociation a une maladie sys-
témique, infectieuse ou a un trauma. Le bilan est réalisé
conjointement avec le médecin interniste.

Le bilan minimal systématique comprend une prise
de sang avec NFS plaquettes, CRP, ionogramme sanguin,
fonction rénale, bilan hépatique, enzyme de conversion
de l'angiotensine, bilan phosphocalcique, IDR et/ou Quanti-
FERON®, sérologie syphilis, ainsi qu'une imagerie
thoracique (radiographie ou scanner] pour éliminer une
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tuberculose ou une sarcoidose [2]. Les autres examens
complémentaires sont orientés suivant le type d'uvéite ;
les examens non orientés ne sont pas recommandés en
raison de leur trés faible rentabilité. L'IRM cérébrale
recherche des lésions cérébrales granulomateuses, vas-
cularites, thrombophlébites, tumorales, démyélinisantes
ou infectieuses suivant le cas.

Devant une UP unilatérale, surtout avec une atteinte
rétinienne, linfection, comme la toxoplasmose, les virus
(HSV, VZV, CMV] ou l'endophtalmie (bactérienne ou fon-
gique), doit étre éliminée par une PCA et répétée si besoin.
Une PCAIL6/IL10 doit étre réalisée devant une suspicion
de lymphome vitréo-rétinien.
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Tableau. Principaux aspects d’une uvéite postérieure et leurs étiologies les plus fréquentes.

Types d’uvéite postérieure

Etiologies

Rétinite Infectieuse  Virus de la famille herpés (HSV 1, HSV2, VZV, CMV)
Syphilis
Toxoplasmose
Tuberculose
Non Maladie de Behcet
infectieuse Sarcoldose
Neurorétinite Bartonella Henselae (maladie des griffes du chat)
Syphilis, maladie de Lyme (Borrelia Burgdorferi)
Toxoplasmose
Sarcoidose
Si bilatéral : HTA maligne, HTIC a éliminer
Idiopathique : neurorétinite de Leber
Choriorétinite Toxoplasmose
Tuberculose, maladie de Lyme, rickettsiose
Endophtalmie endogéne bactérienne ou fongique...
Choroidites Choriocapillaro-  Primaires Syndrome des taches blanches évanescentes (MEWDS]

(ex-« syndrome pathies
des taches blanches ») inflammatoires

Epithéliopathie en plaques
Choroidite multifocale (CMF), choroidopathie ponctuée interne (PIC)

Choroidite serpigineuse
Non classifiables / non déterminées (souvent occultes)

Secondaires Choriorétinite postérieure placoide syphilitique aigué (ASPPC)
Choroidite serpigineuse médiée par la tuberculose

Choroidites Primaires

stromales

Syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH)
Rétinochoroidite de Birdshot

Ophtalmie sympathique

Secondaires Sarcoidose (choriorétinite sarcoidosique : SARC)
Infectieuses : choriorétinite tuberculeuse, syphilis
Autres infections : mycoses, virus

Rétinopathies ou photoréceptorites

Neurorétinite maculaire aigué (AMN]

Rétinopathie externe aigué occulte (AZOOR])

Les étiologies des UP toutes confondues sont :

- maladie auto-immune : sarcoidose, Behcet, SEP, syn-
drome de Vogt-Koyanagi-Harada, lupus, sclérodermie,
maladie de Wegener, périartérite noueuse ;

- dysimmunité oculaire : rétinochoroidite de Birdshot,
ophtalmie sympathique, MEWDS ;

- infection : toxoplasmose, tuberculose, syphilis, herpes,
toxocarose, fongique, maladie de Lyme, rickettsiose,
Bartonella, West Nile Virus, chikungunya ;

- tumeur (syndrome de la mascarade) : lymphome, métas-
tase, syndrome paranéoplasique ;

- idiopathique.
Conclusion

Le spectre des uvéites postérieures est varié et regroupe
de nombreuses étiologies. Une analyse précise clinique
et en imagerie multimodale permet d’'en préciser le type
et d’adapter le bilan étiologique.
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