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Ag : Antigéne.

AHAI : Anémie Hémolytique Auto Immune.
AINS : Anti-inflammatoires non stéroidiens.
AV : Acuité visuelle.

CA : Chambre Antérieure.

CP : Chambre Postérieure.

CRP : C Reactive Protein.

CV : Champ Visuel.

ECA : Enzyme de Conversion de I’ Angiotensine.
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PEV : Potentiels Evoqués Visuels.
PL : Ponction Lombaire.

PMMA : Poly Méthyl Methacrylate.

PRD : Précipité Rétro-Descemétique.

PVR : Prolifération vitréo-rétinienne.
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SA : Segment Antérieur.
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UT : Unité Internationale.
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VS : Vitesse de Sédimentation.

11



SERMENT

« Au moment d’étre admis a exercer la médecine, je promets et je le jure d’étre
fideéle aux lois de I’honneur et de la probité. Mon premier souci sera de rétablir,
de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses éléments, physiques et
mentaux, individuels et sociaux. Je respecterai toutes les personnes, leur
autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon leur état ou leurs
convictions.

J’ interviendrai pour les protéger si elles sont affaiblies, vulnérables ou
menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la contrainte, je ne
ferai pas usage de mes connaissances contre les lois de ["humanité. J’informerai
les patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs conséquences.
Je ne tromperai jamais leur confiance et n’ exploiterai pas le pouvoir hérité des
circonstances pour forcer les consciences. Je ne laisserai pas influencer par la
soif du gain ou la recherche de la gloire.

Admis dans [intimité des persomnes, je tairai les secrets qui me sont confiés.
Reg¢u a I’ intérieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma
conduite ne servira pas a corrompre les moeurs. Je ferai tout pour soulager les
souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je ne provoquerai
Jjamais la mort délibérément.

Je préserverai |’ indépendance nécessaire a I’ accomplissement de ma mission.
Je n’entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les entretiendrai et les
perfectionnerai pour assurer au mieux les services qui me seront demandes.

J’ apporterai mon aide a mes confreres ainsi qu’a leurs familles dans I’adversité.
Que les hommes et mes confréres m’accordent leur estime si je suis fidéle a mes

promesses ; que je sois déshonoré et méprisé si j’y manque ».

12



TABLE DES MATIERES




IL.

INTRODUCTION

RAPPELS

A. Anatomie et histologie de I’uvée
1. L’uvée antérieure
1.1. L’iris
1.1.1. Anatomie
1.1.2. Histologie
1.2. Le corps ciliaire
1.2.1. Anatomie
1.2.2. Histologie

2. L’ uvée postérieure : la choroide

2.1. Anatomie

2.2. Histologie
B. Physiopathologie : les barriéres hémato-aqueuse et hémato-rétinienne
C. Epidémiologie

D. Clinique

1. Uvéites antérieures

1.1. Signes subjectifs

1.2. Signes d’examen

2. Uvéites intermédiaires

2.1. Signes subjectifs

2.2. Signes d’examen

3. Uvéites postérieures

3.1. Signes subjectifs

3.2. Signes d’examen

4. Sémiologie des pan-uvéites

14



E. Classification des uvéites

F. Sémiologie des complications

1. Segment antérieur

1.1. Kératite en bandelettes
1.2. Cataracte

1.3. Hypertonie oculaire

2. Segment postérieur

2.1. (Edéme maculaire

2.2. (Edéme papillaire

2.3. Membrane épirétinienne et trou maculaire
2.4. Décollement de rétine

2.5. Ischémie rétinienne et néo-vascularisation

2.6. Phtise oculaire

G. Bilan d’une uvéite

1. Bilan ophtalmologique
1.1. Examen clinique
1.2. Angiographie a la fluorescéine et au vert d’indocyanine
1.3. OCT
1.4. Autres examens
1.4.1. L’échographie oculaire en mode B

1.4.2. Le champ visuel

2. Anamnese

3. Examens complémentaires

3.1. Biologie

3.2. Auto Anticorps

3.3. Anticorps spécifiques

3.4. Typage HLA

3.5. Examens radiologiques

3.6. Ponction de chambre antérieure et prélévements vitréens

3.7. Autres
15



H. Principes thérapeutiques

1.

Principes du traitement médical

1.1. Traitement local

1.2. Traitement général

2.

a) Les corticoides

b) Les autres traitements immuno-suppresseurs

Principes de traitement chirurgical

2.1. Chirurgie du segment antérieur

2.2. Chirurgie du segment postérieur : la vitrectomie.

- Les raisons de la vitrectomie.
- Indentations associées a la vitrectomie.

- Dissections des membranes épi-rétiniennes.

- Tamponnement interne par gaz ou huile de silicone.

- Injection intra-vitréenne de corticoides.
- Cryothérapie.

- Photocoagulation au laser.

I. Etiologies

1.

© % N AW

Uvéites thumatismales

Maladie de Behget

Uvéites virales

Toxoplasmose

Toxocarose

Sarcoidose

Syndrome de Vogt Koyanagi Harada
Maladie de Lyme

TINU Syndrome

III. ETUDE PERSONNELLE

A. Buts

B. Matériel et méthodes

C. Résultats

16



IV. DISCUSSION

V. CONCLUSION

VI. BIBLIOGRAPHIE

17



INTRODUCTION




Les inflammations intra-oculaires, ou uvéites, sont des pathologies parfois graves,
récidivantes ou chroniques, potenticllement cécitantes. Elles peuvent atteindre les enfants et
les formes pédiatriques représentent 5 a 6% des uvéites. Les associations avec des maladies
systémiques sont fréquentes, a la fois chez I’adulte et ’enfant. De trés nombreuses affections
peuvent étre accompagnées d’inflammation intra-oculaire, mais les principales étiologies sont
les maladies rhumatismales (arthrite chronique juvénile, spondylarthropathies), la maladie de
Behget, les infections virales (herpés) ou parasitaires (toxoplasmose, toxocarose).

Les uvéites de I’enfant différent de celles de I’adulte pour plusieurs raisons.

En premier lieu, ’inflammation est souvent asymptomatique et I’enfant ne se plaint pas ou
alors tardivement, malgré une maladie déja évoluée et une baisse d’acuité visuelle importante.
La prise en charge ophtalmologique est donc souvent tardive avec un ceil trés inflammatoire et
parfois des complications déja présentes. Le risque d’amblyopie doit toujours rester présent a
I’esprit et le pronostic visuel est toujours en jeu.

Les étiologies sont assez différentes de chez 1’adulte avec une prédominance nette des
maladies inflammatoires (45,1%) quand une cause est mise en évidence.

Enfin, la prise en charge thérapeutique fait souvent intervenir des corticoides et des
médicaments immuno-suppresseurs comme chez I’adulte, mais la prise prolongée de telles
médications chez ’enfant doit tenir compte des effets secondaires concernant notamment la
croissance.

De ce fait, une coopération étroite avec des pédiatres est indispensable.

Le but de notre travail a été d’étudier une série consécutive de 62 enfants atteints d’uvéite,
afin de déterminer les caractéristiques des patients et de leur maladie et surtout de juger du
devenir visuel de ces enfants. Il s’agit d’enfants qui ont tous été conjointement suivis dans le
service de médecine infantile 2 et dans I’un ou ’autre des deux services d’ophtalmologie du
CHU de Nancy.

Dans la premiére partie nous rappellerons les principales caractéristiques anatomiques et
histologiques de 1’uvée. Puis nous décrirons les signes cliniques et la prise en charge
thérapeutique des uvéites de ’enfant.

Dans la seconde partie, nous exposerons notre ¢tude personnelle. Nous exposerons les
caractéristiques de la population étudiée ainsi que I’ensemble des critéres pris en compte pour
I’analyse de la population. Nous tenterons de mettre en évidence les liens qui peuvent exister
entre les différentes formes d’uvéites, les complications potentielles et les étiologies
retrouvées. Nous étudierons les différents traitements mis en place. Enfin, nous analyserons

tout particulierement le devenir de I’acuité visuelle aprés traitement.

19



Dans la troisiéme partie, nous discuterons nos résultats en les comparant a ceux de la

littérature.
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A. Anatomie et histologie de Puvée

L’ uvée (ou tractus uvéal) est un ensemble de structures de méme origine embryologique
mésodermique, richement vascularisée. Les nombreux caractéres architecturaux communs a
ces structures (stroma collagéne élastique, cellules dominées par les mélanocytes) ainsi que
leur comportement assez univoque, notamment devant 1’ inflammation, montrent que ’'uvée
est une entité anatomo-physiologique a part enticre.

Elle est constituée de 3 parties qui sont d’avant en arriére : 1’ iris, le corps ciliaire et la

choroide.

1. L’uvée antérieure

1.1. L’iris

1.1.1. Anatomie

L’iris, disque perforé de 12 a 13 mm de diameétre, tendu sur le plan frontal, constitue une
séparation entre les chambre antérieure et postéricure. Elle présente 2 faces, antérieure et
postéricure, et 2 bords, externe périphérique et interne axial.

La face antérieure, irréguliere dans son relief, comprend 2 parties séparées par une ligne
brisée, la collerette qui correspond a la ligne de résorption de la membrane pupillaire.

La face postérieure apparait comme une lame brune uniforme mais comporte des sillons : les
plis radiaires de Schwalbe et les plis concentriques de la pupille.

Le bord externe périphérique constitue la racine de I’iris qui s’insére sur le corps ciliaire et
adhére circulairement a la sclére, et est située 1,5 mm en arriere de la partie transparente de la
cornée, a la limite du limbe scléro-cornéen. La racine de D’iris participe a la formation de
I’angle irido-cornéen.

Le bord pupillaire limite I’orifice pupillaire.

1.1.2. Histologie

L’iris est formé de 2 feuillets :
. Le stroma irien, d’origine mésodermique, est un tissu conjonctif lache tapissé a la face

antérieure de la couche cellulaire antérieure et composé de fibroblastes et de mélanocytes.
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. L’épithélium pigmenté postérieur, d’origine ectodermique, est le prolongement antérieur de
I’épithélium pigmenté de la rétine. Il est formé de 2 couches cellulaires fortement chargées en
pigment.

L’iris est formé de 2 muscles :

. Le muscle sphincter de la pupille (commandé par les fibres parasympathiques).

. Le muscle dilatateur de la pupille (command¢ par les fibres sympathiques).

1.2. Le corps ciliaire

1.2.1. Anatomie

Segment moyen de 'uvée, il a la forme d’un anneau de section triangulaire saillant a
Iintérieur du globe oculaire. C’est un organe sécréteur assurant la production de 1’humeur
aqueuse par les proces ciliaires. Il donne insertion a la zonule et joue un role essentiel dans
I’accommodation par le muscle ciliaire. Il assure la trophicité du segment antérieur et présente
un comportement univoque devant I’inflammation.

Il est asymétrique, situé en regard de 1’équateur du cristallin. En coupe, il a la forme d’un
triangle allongé , a base antérieure donnant insertion a la racine de I’iris et @ sommet aigu

postérieur correspondant a 1’ora serrata.

1.2.2. Histologie

e Les proces ciliaires comprennent quatre couches :

. I’épithélium non pigmenté, la plus interne, avec ses cellules soudées par une zonula
occludens, qui joue un role important dans la physiopathologie de la réponse immunitaire,

. I’épithélium pigmenté et la lame basale de I’épithélium ciliaire,

. le stroma: tissu conjonctif assez lache formant 1’armature des proces ciliaires : il est
constitué de fibres collagénes et de quelques fibres élastiques contenant fibroblastes,
macrophages et cellules pigmentées.

Il est trés richement vascularisé mais ne regoit néanmoins que 15% du débit sanguin intra
oculaire a partir du grand cercle artériel de I’iris résultant de I’anastomose des deux arteres

ciliaires longues postérieures avec les arteres ciliaires antérieures.
¢ Le muscle ciliaire : muscle lisse enchéssé dans le corps ciliaire dont il a la forme.

Il est formé de fibres a direction longitudinale formant le muscle de Briicke, situées a la partie

externe et de fibres plus internes, circulaires constituant le muscle de Rouger-Miiller.
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2. L’uvée postérieure : la choroide

2.1. Anatomie
La choroide est la partic postéricure de ’uvée, d’origine mésodermique, constituant la
membrane nourriciére de ’eil par sa richesse vasculaire et nerveuse et ayant un role d’écran a
la lumiére par son abondance en cellules pigmentées.
Elle est située entre 1’épithélium pigmentaire et la rétine en dedans, et la sclere en dehors dont
elle est séparée par un espace virtuel : la suprachoroide. En arriére, elle adhe¢re solidement a la
papille optique, entourant le nerf optique. En avant, elle s’étend jusqu’a I’ora serrata ou elle
rejoint la partie postérieure du stroma ciliaire.
La choroide est facilement clivable de la sclére (sauf au niveau de 1’abouchement des veines
vortiqueuses).

Par contre, elle adhére fortement a 1I’épithélium pigmentaire par la membrane de Bruch.

2.2. Histologie

La choroide est un tissu vasculaire pigmenté. Il est probablement le tissu le plus richement
vascularisé de I’organisme.

L’irrigation provient essentiellement des artéres ciliaires courtes postérieures, branches de
I’artére ophtalmique, qui pénétrent le globe au voisinage du pole postérieur et se divisent tres
rapidement en artérioles de treés faible longueur, puis en un réseau dense et anastomotique de
capillaires trés larges, la chorio-capillaire, qui est la couche la plus interne, au contact direct
de la membrane de Bruch et de 1’épithélium pigmenté. Le drainage veineux se fait par les
veines vortiqueuses au voisinage de 1’équateur du globe.

L’épithélium pigmenté de la rétine est séparé de la choroide par la membrane de Bruch,
constitué de fibres de collagéne et élastiques comprises entre les lames basales de la chorio-
capillaire et de 1’épithélium pigmenté. Cette membrane peut laisser passer de petites protéines

mais en pathologie elle se laisse pénétrer par des cellules inflammatoires.
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B. Physiopathologie : les barriéres hémato-aqueuse

et hémato-rétinienne

La vascularisation intra-oculaire est essentiellement uvéale : surtout au niveau de la choroide
par ’intermédiaire des artéres ciliaires postérieures (80% de la vascularisation) et ensuite au
niveau du corps ciliaire par intermédiaire des artéres ciliaires antérieures (15% de la

vascularisation). Le débit rétinien est, quant a lui, négligeable en comparaison (5% du total).

De surcroit, la physiologic des échanges intra-oculaires est caractérisée par I'importance de
deux barricres entre la circulation sanguine et les milieux intra-oculaires : la barriére hémato-
aqueuse, localisée dans I’épithélium non pigmenté du corps ciliaire (site de sécrétion de
I’humeur aqueuse) et la barriere hémato-rétinienne, a localisation double au niveau de

’endothélium vasculaire rétinien et de I’épithélium pigmenté de la rétine.

L’existence de ces barriéres explique I’absence de tout drainage lymphatique dans I’ceil :
puisqu’ elles s’opposent au passage des protéines plasmatiques dans le milieu extracellulaire
extravasculaire, une vascularisation lymphatique destinée a la récupération de ces protéines

serait inutile — ¢’est d’ailleurs le cas dans le systéme nerveux central.

L’épithélium non pigmenté des processus ciliaires présente une grande activité métabolique,
comme I’indique sa richesse en mitochondries et ses nombreux replis membranaires, éléments
qui sont en corrélation avec I’existence de transports actifs. Il est également une barriére au
passage des liquides : ses cellules sont en effet soudées par une zonula occludens continue.
Ces diverses caractéristiques permettent de localiser au niveau de 1’épithélium non pigmenté
la sécrétion d’humeur aqueuse et la barriere hémato-aqueuse.

On soulignera I’analogie de sa structure avec celle des plexus choroides au niveau du systéme

nerveux central.

25




Choroide

] 1
Epithélium pigmenté ——pd3f 8 25

- Sagment externe

e S

Cone
Photorécepteurs
Batonnet

[

| Zonula occludens
(barriére
| hémato-rétinienne)

L=

CONTROLE DU MILIEY

Cellule horizontale
Cellule bipolaire
Celtule amacrine

Capillaire rétinien

Cellule de Maller———a}Uy

iglie) Cellule ganglionnaire

CELLULES NERVEUSES

Lumiére

EXTRACELLULAIRE

Localisée d’une part a I’épithélium pigmenté de la rétine et d’autre part a I’endothélium des

capillaires rétiniens, la barriére hémato-rétinienne présente elle aussi un aspect anatomique

correspondant a I’existence d’une zonula occludens, s’opposant a la diffusion dans les espaces

intercellulaires, mais aussi un aspect fonctionnel représenté par les phénomenes de transport

actif ou de diffusion facilitée. Ceci permet le contréle strict de I’environnement des neurones

rétiniens :

e en limitant globalement 1’accés de tous les constituants plasmatiques grace a la zonula
occludens,

e en permettant spécifiquement le passage de métabolites indispensables grace a des
systémes de diffusion facilitée,

e et en réabsorbant spécifiquement les produits de ['activité des neurones et les substances

éventuellement toxiques grace a des systémes de transport actif opérant dans le sens

rétine-sang.
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Compte tenu des propriétés physiopathologiques des barriéres hémato-aqueuse et hémato-
rétinienne, la réponse immunitaire & un antigéne intra-oculaire nécessitera son passage
préalable dans la circulation générale, et se fera donc a distance.

A ce titre, on peut donc considérer que les uvéites regroupent 1’ensemble des inflammations

intra-oculaires.

C. Epidémiologie

La fréquence des uvéites de I’enfant est encore mal connue. Elle varie selon I’age, le sexe, la
distribution géographique, le mode alimentaire, les différentes ethnies et les caracteres
génétiques.

L’uvéite de I’enfant est moins fréquente que celle de I’adulte et, bien qu’il soit difficile de
déterminer avec précision sa fréquence exacte du fait des différents biais de recrutement selon

les études.

Une incidence de 5 a 6% semble pouvoir étre retenue a partir des chiffres de la littérature.

Le descriptif épidémiologique suivant I’4ge, le sex ratio, I’origine ethnique et les caractéres

génétiques sera détaillé plus loin pour chaque pathologie.
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D. Clinique

Un examen ophtalmologique complet est indispensable pour déterminer avec précision le
diagnostic anatomo-clinique de 1’uvéite. La bonne orientation clinique de départ permet, en
effet, d’émettre les premicres hypothéses diagnostiques, et ainsi d’orienter au mieux le bilan
étiologique et la stratégie thérapeutique.

Cet examen différe peu d’un examen ophtalmologique complet d’un adulte ; il peut toutefois
étre plus difficile si la coopération de ’enfant n’est pas obtenue, surtout lorsqu’il est trés

jeune. Il sera au besoin complété sous anesthésie générale.

1. Uvéites antérieures

1.1 Signes subjectifs

a) La douleur

Elle est caractéristique des uvéites antérieures aigués. Il s’agit d’une douleur profonde,
ciliaire, aggravée par I’exposition a la lumiére. Par contre, la douleur est souvent absente dans
les inflammations chroniques, aussi passe-t-elle inaper¢ue. Parfois encore, la douleur est

secondaire a une complication telle que I’hypertonie ou une kératopathie bulleuse.

b) Le larmoiement, la photophobie

Ils sont présents lors des épisodes aigus. Signes modérés mais fréquents, ils doivent toujours

alerter et motiver un examen approfondi.

¢) Altérations visuelles

Les causes sont trés variées et leurs manifestations polymorphes.

Cependant, comme beaucoup de signes subjectifs, ils sont rarement signalés par 1’enfant en
bas 4ge et, de ce fait, passent souvent inapercus, d’ou le risque beaucoup plus important de
développer une amblyopie. La baisse de vision peut étre retrouvée lors d’un examen
systématique de la vision ou lors d’un examen pour tout autre signe, mais qui a alerté les

parents (comme un strabisme).
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1.2. Signes d’examen
a) Rougeur oculaire
Le classique cercle périkératique, présent dans les uvéites antérieures aigués, s’observe au

limbe, sur 360° et est secondaire a une dilatation des vaisseaux ciliaires.

b) Précipités rétrodescemeétiques

Ils sont I’'un des signes cardinaux d’une uvéite. Ce sont des dépots de cellules inflammatoires
sur P’endothélium cornéen. Leur aspect et leur disposition différent en fonction des
pathologies inflammatoires concernées et permettent d’orienter le diagnostic. Tantot il s’agit
de précipités en graisse de mouton (ronds, de grande taille et de forme irréguliere), comme on
peut le voir dans la sarcoidose par exemple, tantdt il s’agit de précipités non granulomateux
(fins, de petite taille, donnant un aspect de poussiére rétrodescemétique), comme dans

I’arthrite chronique juvénile par exemple.

¢) Inflammation de chambre antérieure

Lors d’une inflammation du corps ciliaire, il existe une rupture de la barriére hémato-aqueuse
avec passage en chambre antérieure de protéines et de cellules inflammatoires dans "humeur
aqueuse. Ce phénomeéne se traduit alors a la lampe a fente par I’effet Tyndall qui est protéique
ou cellulaire.

Les synéchies sont des adhérences tissulaires secondaires a I’inflammation. Elles peuvent &tre
antérieures (entre I’iris et I’angle irido-cornéen) et entrainer une hypertonie secondaire, ou
postérieures (entre 1’iris et la capsule antérieure du cristallin) pouvant donner un aspect
déformé a la pupille. Leur apparition doit &tre prévenue par l’instillation de collyres
mydriatiques lors de toute inflammation .

Une atrophie irienne peut s’observer surtout dans les uvéites chroniques.

¢) Cristallin

La manifestation la plus sévére est la cataracte. En effet, les inflammations répétées peuvent
donner des opacités cristalliniennes, surtout sous capsulaires postérieures, qui seront
aggravées par le traitement corticoide au long cours, qu’il soit systémique ou topique.

On observe parfois des dépots pigmentés sur la capsule antérieure, secondaires a des séquelles

de synéchies postérieures libérées.
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2. Uvéites intermédiaires

2.1. Signes subjectifs
Ils sont minimes. Les myodésopsies volontiers signalées par les adolescents n’alertent pas
Penfant plus jeune. L’uvéite intermédiaire est donc treés tardivement diagnostiquée, le plus

souvent sur un examen systématique.

2.2. Signes d’examen

Lorsqu’elle existe, I’inflammation de chambre antérieure est modérée avec parfois des PRD
fins et un tyndall modéré. Mais les signes les plus importants sont postérieurs. L’examen du
vitré et de la périphérie rétinienne doivent étre rigoureux.

a) Vitré

Signe essentiel dans les uvéites intermédiaires, I’inflammation se traduit par un tyndall
vitréen. Elle est le plus souvent antérieure et prédomine en extréme périphérie. Les cellules
inflammatoires peuvent s’agglomérer et prendre un aspect rond, blanc flottant dans le vitré
antérieur. Ces formations sont communément appelées « ceufs de fourmi » ou « snow balls ».
Quand les cellules inflammatoires sont abondantes, elles peuvent tapisser la base du vitré lui
donnant un aspect blanc uniforme communément appelé « banquise ». Des tractions
vitréennes et des décollements de rétine peuvent y &tre assocics.

b) Rétine

Les signes rétiniens se manifestent essentiellement par des périphlébites périphériques. Elles

se traduisent par des manchons gris périveineux.

3. Uvéites postérieures

3.1. Signes subjectifs

La symptomatologie est variée mais les altérations de la vision prédominent. Cependant, la
découverte d’une uvéite postéricure ou de ses séquelles est souvent fortuite chez I’enfant
puisque la baisse de vision est rarement signalée.

La vision floue et les myodésopsies sont essentiellement dus & la présence de cellules
inflammatoires colonisant le vitré.

Les photopsies traduisent les tractions vitré-rétiniennes.

Les métamorphopsies sont révélatrices d’une atteinte maculaire.
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3.2. Signes d’examen

L’ophtalmoscopie indirecte est I’examen de choix chez les enfants qui tolérent mal les
examens avec un verre de contact.

a) Tyndall vitréen

L’inflammation est le plus souvent postérieure. Parfois lorsqu’il y a un décollement postérieur

u vitré, des dépdts analogues a ceux observés sur éliu né ent se voir.
du vitré, des dépdt 1 bservés sur I’endothélium cornéen peuvent r

b) Foyers chorio-rétiniens

IIs constituent I’essentiel des anomalies constatées au fond d’ceil.

. Rétinite : I’atteinte prédominante de la rétine neuro-sensorielle se traduit par un cedéme
rétinien, blanc jaune, a bords flous. Il existe une réaction vitréenne en regard qui peut &tre trés
abondante, obscurcissant le fond d’ceil. Des vascularites et des hémorragies rétinicnnes
superficielles peuvent aussi étre associces.

. Choroidite : se traduit par une zone blanchétre souvent sans hémorragie dont les bords sont
nets et réguliers et les vaisseaux en regard normaux. En angiographie, le foyer actif est
hypofluorescent aux temps précoces et devient hyperfluorescent aux temps tardifs avec
diffusion du colorant, donnant I’impression que le foyer augmente de volume.

. Vascularite : se traduit par la présence au fond d’ceil d’engainements périvasculaires ou de
dépdts rétiniens périvasculaires. Les veines sont le plus souvent en cause. Il n’est pas rare que
les vascularites se compliquent d’cedéme maculaire, ou de zones d’ischémie rétinienne avec

néo-vascularisation papillaire ou rétinienne si elles sont oblitérantes.

4. Sémiologie de pan-uvéites
L’atteinte inflammatoire de tout le globe oculaire se traduit par ’association des différents
signes que nous venons de décrire. La symptomatologie fonctionnelle est tres polymorphe et

I’atteinte clinique variée.
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E.Classification des uvéites

Concernant une affection ou [’étiologie est souvent indéterminée, les problémes de
classification ont été longtemps pressentis comme une voie dans 1’amélioration de la
connaissance des uvéites.

On dispose essentiellement de deux types de classification concernant les uvéites.

Une, a visée étiologique, ayant longtemps servie de référence, a été apportée par WOODS en
1960.

Il distingue deux principales variétés, non granulomateuse et granulomateuse, basées sur des
données histopathologiques d’yeux énucléés.

Il émet ’hypothése que dans les uvéites granulomateuses, I’invasion de [’uvée par un
organisme vivant peut étre démontré, alors que dans les uvéites non granulomateuses, les

phénomenes inflammatoires seraient dus a une hypersensibilité locale.

Cependant, la validité de cette classification a été discutée. Les différences entre ces deux
types d’uvéites ne sont pas toujours évidentes, et s’estompent avec I’évolution, surtout lorsque

la phase aigué disparait.

L’autre a été émis en 1987 par I’LU.S.G (International Uveitis Study Group)(30) sur un
consensus, afin d’apporter une uniformité dans la description et la classification des uvéites.
L’ approche initiale de cette classification doit tre anatomique, sans tenir compte de la
morphologie ou des théories étiologiques des uvéites. Elles sont ainsi classées en :

uvéites antérieures,

uvéites intermédiaires,

uvéites postérieures,

- pan-uvéites,

selon la partie de ’'uvée considérée comme le principal site de I’inflammation.

Cette nouvelle approche de la classification des uvéites est fondamentale et actuellement
d’ailleurs celle qui est la plus utilisée. Elle permet la détermination sur ces différents critéres,
de listes étiologiques qui pourront permettre, par regroupement, d’affiner au mieux la

démarche diagnostique par un bilan étiologique orienté.
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Recommandations de I’LLU.S.G pour les critéres anatomiques des uvéites :

- Uvdéite antérieure :

. Iritis
. Cyclite antérieure
. Iridocyclite

- Uvéite intermédiaire :

. Pars planite
. Cyclite postérieure
. Hyalite
.Rétinochoroidite basale

- Uvéite postérieure :

. Hyalite
. Chorotdite focale, multifocale ou diffuse
. Choriorétinite, rétino-choroidite ou méningo-uvéite

- Pan-uvéite

Uvéites antérieures :

- Spondylarthropathies (SPA et thumatisme psoriasique)
- Maladie de Behcet
- Arthrite chronique juvénile

- Sarcoidose

Uvéites intermédiaires :

- Sarcoidose
- Maladies inflammatoires intestinales
- SEP
- Maladie de Lyme

Uvéites postérieures :

- Toxoplasmose
- Toxocarose
- Herpes virus
- Sarcoidose

- Syndrome de Vogt Koyanagi Harada
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Pan-uvéites :
- Sarcoidose
- Syndrome de Vogt Koyanagi Harada
- Maladie de Behget

Enfin, on attachera une attention particuliére a la mesure du tonus oculaire. En effet, certaines
uvéites peuvent entrainer des hypertonies oculaires (en dehors de tout traitement par
corticoides locaux ou généraux), ce qui peut orienter vers une étiologie et donc une

thérapeutique plus appropriée.

Uvéites hypertones :

- Arthrite chronique juvénile
- Spondylarthropathies
- Herpes
- Sarcoidose
- Tuberculose

- Toxoplasmose
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F.Sémiologie des complications

1. Segment antérieur

1.1. Kératite en bandelettes

Elle complique pratiquement toute uvéite chronique et séveére de I’enfance avec parfois perte
fonctionnelle oculaire. 1l s’agit de dépots calcaires, siégeant entre la membrane de Bowman et
I’épithélium cornéen, associés a une prolifération de fibroblastes. Cliniquement, 1’opacité
progresse de fagon centripéte. Les Iésions situées initialement au limbe sur les méridiens
horizontaux, se rejoignent pour former une bande horizontale blanchatre cornéenne, avec

présence de zones plus claires qui donnent un aspect en « gruyere ».

1.2. Cataracte

La cataracte est une complication fréquente des uvéites chroniques, souvent aggravées par le
traitement corticoide (topique ou systémique).

Les opacités sont classiquement sous-capsulaires postérieures mais aussi totales. Elle est
souvent a 1’origine d’une baisse de vision et son apparition précoce peut dominer le pronostic

visuel.

1.3. Hypertonie oculaire
Les uvéites sont responsables d’hypertonies qui peuvent étre dues a plusieurs mécanismes :
une inflammation endo-oculaire, un blocage pupillaire (par synéchies antérieures ou

postérieures), des altérations trabéculaires inflammatoires, et/ou une corticothérapie.

2. Segment postérieur

2.1. (Edéme maculaire

L’cedéme maculaire est la complication de toute uvéite chronique sévere, intermédiaire et
postérieure. Il est responsable d’une baisse de vision parfois définitive si celui-ci est traité
tardivement. Sa présence est décelée de fagcon plus précoce par D’angiographie a la
fluorescéine et par ’OCT. S’il persiste, I’évolution se fera vers une dégénérescence cystoide
de la rétine maculaire, altérant de fagon irrémédiable la fonction visuelle. Dans les cas

extrémes, il peut aboutir a la formation d’un trou maculaire. Une membrane épi-rétinienne
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secondaire peut aussi entrainer un cedéme maculaire lors de la résolution des signes

inflammatoires oculaires.

2.2. (Edéme papillaire

L’cedéme papillaire est tres fréquent dans les uvéites postérieures. Le plus souvent, il se
résorbe lors de la régression des signes inflammatoires mais quand il devient chronique, il
peut laisser des séquelles a type d’atrophie papillaire par ischémie de la téte du nerf optique

et entrainer une amputation du champ visuel.

2.3. Membrane épi-rétinienne et trou maculaire

Les inflammations chroniques peuvent se compliquer de membranes épi-rétiniennes et de
trous maculaires secondaires dont I’aspect clinique est tout a fait comparable aux
idiopathiques. Ils peuvent &tre responsables d’une baisse de vision persistante, malgré la

régression des signes inflammatoires.

2.4. Décollement de rétine
Un décollement de rétine peut se voir dans les formes graves et évoluées des uvéites
postérieures et intermédiaires. Parfois simplement exsudatif, il peut étre rhegmatogene,

secondaire a une traction vitréenne ou a la formation de membranes €pirétiniennes.

2.5. Ischémie rétinienne et néo-vascularisation

Les vascularites occlusives sont responsables d’ischémies rétiniennes parfois étendues, a
P’origine de néo-vascularisation, (papillaire et/ou rétinienne). Le plus souvent, le traitement de
I’inflammation permet de faire régresser les zones d’ischémie et les néo-vaisseaux, mais ceci
ne sera pas toujours suffisant, aussi faudra-t-il compléter le traitement des zones ischémiques

par photocoagulation laser Argon.

2.6. Phtise oculaire

C’est une complication devenue rare. Les uvéites graves et chroniques peuvent entrainer une
atteinte profonde du corps ciliaire avec hypotonie oculaire chronique avec phtise. Le globe
oculaire est parfois douloureux et diminue de volume. IL’échographie B et la
tomodensitométrie orbitaire montrent éventuellement des calcifications des structures

oculaires.
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G. Bilan d’une uvéite

Le bilan d’une uvéite comporte deux volets, le bilan de 1’état oculaire lors de I’examen, et le
bilan étiologique. De cette double démarche, le plus souvent effectuée de fagon paraliele,
découlera la stratégie thérapeutique. C’est donc une étape essentielle pour le traitement d’une

uvéite surtout s’il s’agit d’une atteinte récidivante ou grave.

1. Bilan ophtalmologique

1.1. Examen clinique ophtalmologique

Le bilan ophtalmologique consiste a faire le diagnostic le plus précis possible du type
d’inflammation en cours et de déterminer la gravité de |’atteinte, ainsi que la présence
d’éventuelles complications oculaires.

Celui-ci devra étre soigneux, mais en sachant toutefois qu’il est souvent difficile a réaliser en
raison de la faible coopération de ’enfant.

La classification de I’atteinte se fera aprés un examen ophtalmologique complet, exhaustif et
bilatéral, avec évaluation de ’acuité visuelle de loin et de prés. Autant que possible, un
examen a la lampe a fente sera réalisé, une mesure de la tension oculaire prise, ainsi qu’un
fond d’ceil réalisé apres dilatation.

Dans les cas ou cela est réalisable et indispensable pour le diagnostic, I’examen clinique sera
complété par différents examens complémentaires qui ont pour but d’évaluer le retentissement

de inflammation oculaire sur la fonction visuelle et les différentes structures oculaires.

1.2. Angiographies a la fluorescéine et au vert d’indocyanine

Une angiographie a la fluorescéine sera demandée dans les atteintes intermédiaires et
postérieures des que la participation de 1’enfant peut étre obtenue. Elle permet de préciser
I’existence de signes directs comme un foyer chorio-rétinien (actif ou non), une vascularite ou
de complications comme une ischémie, une néo-vascularisation (rétinienne ou papillaire) ou
un cedéme maculaire. Certains de ces signes témoignent du caractére chronique de 1’uvéite
(comme la néo-vascularisation ou I’cedéme maculaire).

Plus rarement, on pourra demander une angiographie en infrarouge au vert d’indocyanine.
Cet examen permet de mieux visualiser la choroide et elle sera surtout intéressante pour
mettre en évidence les pathologies granulomateuses ou [’atteinte choroidienne, parfois

silencieuse en fluorescéine, se révéle en indocyanine.
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1.3. OCT (Optical Coherence Tomography)

Cet examen récent permet de déterminer 1’épaisseur rétinienne, notamment au niveau du pole

postérieur, et plus spécifiquement au niveau maculaire.

On dispose essentiellement de 2 types de présentation:

- une en coupes transversales pour une visualisation directe,

- l’autre mise sous forme de cartographie ou mapping (terme anglo-saxon) qui permet de
mettre en évidence la aussi 1’épaisseur rétinienne au niveau du pdle postérieur sur trois
diameétres centraux de 1, 3 et 6 mm.

L’importance de cette épaisseur est ensuite évaluée grace a un systeme de fausses couleurs,

chaque couleur correspondant a une €paisseur rétinienne déterminée.

fie o
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Ci-dessus, OCT d’aspect normal.
Image en coupe transversale normale avec la dépression physiologique de la macula.

Mapping normal du pdle postérieur.
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L’OCT est d’un intérét notamment dans la prise en charge diagnostique, évolutive et
thérapeutique des pathologies inflammatoires postérieures et surtout maculaires (cedéme, trou
et membrane épimaculaire).

Il sera aussi indispensable pour juger de I’efficacité du traitement mis en place.

™ Mirror kmage 5
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Scanned Image L w
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Aspect d’un cedéme maculaire cystoide.

(Coupes transversales et mapping)
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1.4. Autres examens

1.4.1. L’échographie oculaire en mode B

Elle peut étre utile, a visée diagnostique, dans les cas ou I’inflammation endo-oculaire trés
importante ne permet pas la visualisation de la rétine. Elle permet de révéler un décollement
de rétine associé, parfois des tractions vitréo-rétiniennes ou des foyers inflammatoires.

Elle peut étre aussi d’un apport étiologique dans certaines uvéites (recherche de calcifications

pouvant évoquer une toxocarose, surtout en cas d’atteinte unilatérale).

1.4.2. Le champ visuel

Il pourra étre demandé si 1’dge de [P’enfant permet une coopération suffisante. Il est
particulierement indiqué en présence d’ cedéme papillaire, d’atrophie du nerf optique, de
foyers inflammatoires péri-papillaires comme cela se voit souvent dans la toxoplasmose. Il

sera répété, apres traitement, pour visualiser la diminution des scotomes initiaux.

2. Anamnése

Cette étape essentielle du bilan étiologique de I'uvéite, complétée par un examen clinique
général, sera a réaliser de préférence par le pédiatre, beaucoup plus apte a déterminer s’il
existe une pathologie systémique associée.

Le recueil des données de I’interrogatoire de I’enfant, mais aussi des parents, porte sur les
antécédents personnels et familiaux, ainsi que sur les éventuels signes fonctionnels et
généraux.

L’enquéte portera également sur le déroulement de la grossesse, avec recherche d’éventuelles
pathologies infectieuses (herpés) et notamment recherche d’une séro-conversion
toxoplasmique chez la meére.

On recherchera 1’age de ’enfant pouvant nous orienter, ainsi que son mode de vie (voyages
en zone d’endémie parasitaire, contact avec les animaux, contact avec des patients atteints de
tuberculose...).

L’origine ethnique de I’enfant sera précisée. De méme, I’histoire de la maladie sera détaillée
afin de pouvoir préciser le type d’uvéite en cause et sa réponse au traitement.

Une synthése des différents traitements institués sera effectuée, leur durée et leur efficacité

détaillées. Une éventuelle corticodépendance sera bien siir notée.
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3. Examens complémentaires

Toujours réalisés en milieu pédiatrique, des examens complémentaires pour étayer le
diagnostic évoqué seront ensuite demandés. Il est impossible et peu intéressant de pratiquer
des batteries de test a « 1 ‘aveugle ».

Un bilan trés exhaustif ne sera demandé que si I’'uvéite est bilatérale ou sévere et chronique.

De toute fagon, celui-ci doit étre orienté par I’anamnése et I’examen clinique.

3.1. Biologie

e NFS : Elle peut apporter des renseignements intéressants sur 1’état général du patient. Une
lymphopénie passagére sera évocatrice d’une pathologie virale, une éosinophilie d’une
pathologie parasitaire.

o Vitesse de Sédimentation, CRP : 1’élévation des deux taux peut évoquer une pathologie
infecticuse. Une VS accélérée, isolément, fait plutdét évoquer une pathologie
inflammatoire.

o Enzyme de Conversion de I’Angiotensine et lysozyme : taux élevé dans la sarcoidose.

3.2. Auto-anticorps

o Anticorps anti-nucléaires : 11 s’agit de différents anticorps dirigés contre les différents
constituants du noyau cellulaire. Il est surtout intéressant de les doser dans l’arthrite
chronique juvénile car ils ont une valeur, non seulement diagnostique, mais aussi

pronostique (association aux formes oligo ou poly-articulaires).

3.3. Anticorps spécifiques

Les dosages d’anticorps spécifiques les plus utilisés sont ceux anti-toxoplasmiques dans le
sérum. D’autres anticorps peuvent étre demandés notamment devant une suspicion d’infection
qui aura été orientée par I’examen et ’interrogatoire (maladie de Lyme, toxocarose par
exemple).

Tous peuvent étre également dosés dans I’humeur aqueuse, le vitré, voire le LCR.

3.4. Typage HLA

La détermination du typage HLLA n’a pas de valeur diagnostique, mais peut servir d’indication
pour une pathologie associée. On sait que :

- B27 est associé¢ aux spondylarthropathies.

- Bw51 ala maladie de Behget.
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3.5. Examens radiologiques

Radiographie Pulmonaire : Elle permet de détecter une pathologie pulmonaire ou des
adénopathies médiastinales, orientant vers le diagnostic de sarcoidose ou de tuberculose.
Radiographie des Sacro-iliaques : Elle est plus particulicrement demandée lorsqu’une
pathologie rhumatismale de type pelvispondylite est suspectée.

Radiographie des Sinus et Panoramique dentaire : lls seront effectués a la recherche
d’une pathologie loco-régionale.

IRM : Une atteinte cérébrale sera plus spécifiquement recherchée dans les uvéites
postérieures ol une vascularite cérébrale infraclinique pourrait coexister comme dans le
lupus ou la maladie de Behget. Elle ne sera demandée qu’en derni¢re intention ou lors
d’une atteinte sévére, lorsqu’une atteinte neurologique est soupgonnée (thrombophlébites
cérébrales associées a un cedéme papillaire comme par exemple dans la maladie de

Behget).

3.6. Ponction de chambre antérieure et prélévements vitréens

En raison de leur caractére invasif et de la nécessité d’une anesthésie générale chez I’enfant,

ces examens doivent étre mlrement réfléchis et d’un intérét indiscutable pour le diagnostic.

Ils ne seront donc réalisés qu’en cas de doute diagnostique, de résistance thérapeutique,

d’uvéite sévere ou atypique.

L’analyse biologique peut étre utile dans certaines pathologies (herpés et toxoplasmose

notamment), soit par méthode indirecte par dosage d’anticorps et surtout analyse de leur

rapport avec le dosage des anticorps spécifiques dans le sang, soit par méthode directe en

recherchant la présence d’antigénes spécifiques par PCR.

3.7. Autres

Intradermo-réaction : Une anergie est fréquente dans la sarcoidose alors qu’une réaction
phlycténulaire est évocatrice de tuberculose surtout si 1’enfant n’a jamais ét€ vaccing.
Dans la maladie de Behget, il existe une hyper-réactivité aux points d’injection, devant
étre biopsiée.

Ponction Lombaire : Elle orientera les recherches lorsqu’une uvéo-méningite est
suspectée comme dans le syndrome de VKH, la sarcoidose et la maladie de Behget. Dans

ces cas, une méningite lymphocytaire est fréquente, associée a une hyperprotéinorachie.
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H. Principes thérapeutiques

La prise en charge thérapeutique d’une uvéite de ’enfant nécessite souvent une collaboration
entre ophtalmologiste et pédiatre.

L’ophtalmologiste pour I’indication du traitement et I’évaluation de son efficacité, le pédiatre
pour son adaptation en fonction de ’age et de la pathologie générale et pour la surveillance
des effets secondaires.

Le traitement médical fait appel a différents anti-inflammatoires et immunosuppresseurs dont

la clé de voiite reste la corticothérapie.

1. Principes du traitement médical

Nous tenons a préciser que seuls les traitements anti-inflammatoires des uvéites seront
développés dans ce chapitre, sans description des principes de traitement spécifique de chaque

pathologie.

1.1 Traitement local

e Les corticoides

En collyre ou en pommade, ils sont actifs sur les uvéites antérieures, avec par ordre de
puissance anti-inflammatoire : Dexamethasone, Predsinolone, Fluorométholone et
Medrysone.

[’effet hypertonisant est habituellement proportionnel a I’activité anti-inflammatoire.

Un traitement intensif, par instillations toutes les heures d’un collyre a la Dexaméthasone,
peut souvent remplacer les injections sous conjonctivales lors des poussées d’uvéites
antérieures aigués, ce qui est appréciable chez I’enfant. La nuit le traitement sera relayé par

une pommade cortisonée.

La corticothérapie loco-régionale, par injections sous ténoniennes de Triamcinolone retard
(Kénacort Retard® 40 mg) peut traiter efficacement une atteinte du segment postérieur.
L’injection dans le quadrant temporal supérieur minimiserait le risque de traumatisme
oculaire.

C’est une alternative intéressante a la corticothérapie générale, surtout en cas d’atteinte

unilatérale, pour éviter les conséquences sur la croissance de 1’enfant. Mais elle comporte un
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risque infectieux a prévenir par une asepsie rigoureuse. Elle est difficile a pratiquer chez
I’enfant sans anesthésie générale.

Outre le glaucome cortisonique déja mentionné, rappelons les complications oculaires de la
corticothérapie : les opacités cristalliniennes corticales postérieures, inévitables en cas de
traitement prolongé, s’ajoutent a celles qui sont liées a I’uvéite.

Il est aussi susceptible d’entrainer une aggravation d’un herpés cornéen, ou de toute

. . . ’ . ’ . . 9 . 7
pathologie infecticuse, nécessitant alors I’adjonction d’un traitement spécifique (comme un

anti-herpétique par exemple).

La corticothérapie locale par injection intra-vitréenne de Triamcinolone, rare, reste elle aussi
une alternative récente et intéressante pour toutes les inflammations du segment postérieur
résistant au traitement médical précédemment cité, et notamment pour le traitement de I’
cedéme maculaire unilatéral.

Cependant, elle doit se réaliser sous anesthésie générale, doit bien sir respecter toutes les
régles d’aseptie stricte, mais surtout n’est apparemment efficace que pour une période
moyenne de trois mois. De plus, a long terme, sont apparus des effets secondaires comme
I’opacification accélérée du cristallin et une hypertonie non contrélée par le simple traitement

médical. Il convient donc de bien poser avantages et inconvénients dans ce type de traitement.

o Les collyres mydriatiques et cycloplégiques doivent é&tre utilisés lors des uvéites
antérieures :

- soit mydriatiques d’action bréve pour lutter contre les synéchies irido-cristaliniennes,

comme [’association Tropicamide & 0.5% et Néosynéphrine a 10% ou 5%,

- soit action prolongée de I’atropine, utilisée chez ’enfant en concentration de 0.30 et

0.50% : leur effet cycloplégique est antalgique et adjuvant des anti-inflammatoires.

e Les collyres bétabloquants, parfois associés aux inhibiteurs de 1’anhydrase carbonique
sont nécessaires en cas d’hypertonie oculaire, en sachant que le traitement de 1’hypertonie

est d’abord celui de I’inflammation.

e Les collyres anti-inflammatoires non stéroidiens: Les AINS topiques utilisés seuls ont une
activité anti-inflammatoire plus faible que la Dexaméthasone. Cependant leur intérét, lors
des uvéites antérieures, pourrait étre d’avoir un effet adjuvant en association avec la
corticothérapie et de leur permettre une épargne cortisonique. Leur place dans la stratégie
thérapeutique reste encore a définir.
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1.2. Traitement général

a) Les corticoides

Les corticoides ont une action anti-inflammatoire et immunosuppressive. Ils inhibent la
synthése de cytokines, des prostaglandines et des leucotriénes, diminuent 1’adhérence des
phagocytes et entrainent une lymphopénie avec une action préférentielle sur les lymphocytes
T. La prednisolone est considérée comme le glucocorticoide de référence mais il existe
plusieurs dérivés de synthése.

Les plus utilisés sont rapportés ci dessous avec leurs équivalences :

- Prednisolone SOLUPRED® - Triamcinolone KENACORT®
- Prednisone CORTANCYL® - Dexaméthasone SOLUDECADRON®
- Méthylpredsinolone SOLUMEDROL® - Bétaméthasone CELESTENE®

Les corticoides peuvent étre administrés per os, en intra musculaire et/ou en intra veineux.

Les deux principales indications de la corticothérapie par voie systémique sont :

e J’uvéite antérieure résistant ou récidivant au traitement local,

e ['uvéite antérieure, intermédiaire ou postérieure, associée a un cedéme maculaire cystoide,
surtout en cas d’atteinte bilatérale ou le traitement par injection intra vitréenne de

corticoides n’est pas réalisable.

A la phase initiale du traitement, la corticothérapie peut étre réalisée sous la forme de un a
trois bolus de méthyl prednisolone a la posologie de 1g/1,7m? une fois par semaine en milieu
hospitalier avec surveillance du pouls et de la tension artérielle.

Le relais est alors pris par une corticothérapie orale a la posologie de 1 a 2 mg/kg/jour ou
60mg/m?/jour.

La corticothérapie est utilisée a pleine dose tant que les signes cliniques persistent dans leur
expression la plus aigué. Leur durée dépend de la réponse clinique, mais elle est en régle
générale prolongée avec des paliers de décroissance posologique de 10 a 20%.

Les risques de rechute apparaissent principalement pour une corticothérapic de 0,5
mg/kg/jour. Un immunosuppresseur peut alors étre associé. La prescription d’une
corticothérapie s’accompagne de regles hygiéno-diététiques : régime désodé, normocalcique,
a I’exclusion des sucres d’ absorption rapide, supplémentation potassique et calcique avec de

la vitamine D.
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b) Les autres traitements immuno-suppresseurs

Ils agissent soit de fagon non spécifique sur les cellules en division, soit de fagon ciblée sur

diverses étapes de la réaction immunitaire. Ces thérapeutiques exposent a deux types de

complications :

- risque infectieux : les infections bactériennes surviennent lors des neutropénies, les
infections opportunistes sont favorisées lors des lymphopénies.

- risque oncogene : ’incidence des lymphomes et des affections lympho-prolifératives est
un peu plus ¢levée chez les patients atteints de maladies auto immunes et traités par les
immuno-suppresseurs. Ce risque apparait a long terme et non a 1’age pédiatrique.

Leurs indications découlent d’un échec thérapeutique d’une corticothérapie systémique.

IIs permettent de supprimer ou de maintenir de faibles doses de corticoides, minimisant ainsi

ses effets secondaires.

e Agents cytotoxiques

* Inhibiteurs du métabolisme des purines et des pyrimidines

a) Meéthotrexate - METHOTREXATE®.

Il est le traitement de seconde intention le plus souvent utilisé, essentiellement dans 1’arthrite
chronique juvénile. C’est un anti-folate qui bloque la division cellulaire, touchant a la fois les
fonctions T et B. Dans les affections auto-immunes, il est utilisé a faible dose, 10 mg/m? en
une prise per os, ou IM une fois par semaine. Il ne semble pas exister de risque oncogéne a

faible dose mais il faut se méfier d’une fibrose hépatique et pulmonaire a long terme.

b) Azathioprine — IMUREL®.

Son action s’exerce surtout sur les lymphocytes T, particuliérement sur les lymphocytes NK.
Il est administré per os a la posologie moyenne de 1 a2 mg/kg/jour en deux prises.
L’ajustement des prises se fait a I’aide de la NFS. En cas de leucopénie, le traitement est

interrompu ou diminué provisoirement.

* Agent alkylant : le cyclophosphamide - ENDOXAN®.

I1 est surtout actif sur les cellules en division car ils forment des liaisons covalentes au niveau
de ’ADN. Ils agissent surtout sur les lymphocytes B et CD8+ a faible dose, et CD4+ a forte
dose.

I1 est administré a la dose de 1 a 2 mg/kg/jour per os ou en bolus de 0.4 a 1g/m? a un mois
d’intervalle. Il peut entrainer une pancytopénie, une cystite hémorragique, une cardiotoxicité

et une alopécie.
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e Ciclosporine - SANDIMMUN®, NEORAL®.

Elle agit essentiellement sur les lymphocytes CD4+. Elle peut €tre administrée par voie
veineuse ou per os. Son action est synergique avec celle des corticoides.

La posologie moyenne per os est de 5 mg/kg/jour en deux prises. Il est indispensable de
réaliser son dosage sanguin pour aboutir a des concentrations actives et non toxiques.

Les principaux effets secondaires sont I’insuffisance rénale, I’hypertension artérielle mais

aussi I’hypertrophie gingivale, I’hypertrichose, des acroparesthésies, ou des convulsions.

e Immunoglobulines polyvalentes ~-TEGELINE®.

Elles contiennent des anticorps anti-idiotypiques dirigés contre les autres auto-anticorps et des
déterminants idiotypiques des Ig de surface des lymphocytes B.

La posologie est de 500 mg a 1g/kg par perfusion une fois par semaine pendant trois semaines
puis mensuellement par voie intra-veineuse. La tolérance est bonne. Les effets indésirables

sont rares: céphalées, malaises, pics fébriles, éruption cutanée.

e Interféron alpha — ROFERON®.

La posologie est de trois millions d’ Ul/m?/jour par voie sous-cutanée ou intra-musculaire.
Les indications thérapeutiques de I’interféron sont surtout anti-virales. Bien que leur champ
d’application puisse s’élargir en raison de leurs propriétés immuno-modulatrices, une extréme

prudence s’ impose car ils risquent de potentialiser la réaction immunologique.

En conclusion, la prescription et la surveillance d’un traitement immunosuppresseur au cours
des uvéites de I’enfant nécessitent une collaboration étroite entre 1’ophtalmologiste et le
pédiatre. Il faudra en permanence évaluer le risque évolutif de ’uvéite et celui du traitement
immunosuppresseur. En effet, ces traitements, qui ne sont que symptomatiques, sont efficaces

mais dangereux a court, moyen et long termes, surtout s’ils ne sont pas parfaitement controlés.
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2. Principes du traitement chirurgical.

Les uvéites sévéres et chroniques, difficiles a controler, s’accompagnent souvent de 1ésions
anatomiques des différents tissus oculaires. Les complications et séquelles de toutes les
uvéites sévéres et trainantes grévent le pronostic visuel de I’enfant et exposent au risque

d’amblyopie.

Les plus fréquentes sont :

- la kératopathie en bandelettes
- l’opacification cornéenne

- le glaucome secondaire

- les synéchies iriennes

- les membranes cyclitiques

- les cataractes secondaires

- Dopacification du vitré

- les membranes épirétiniennes
- I’cedéme maculaire

- le décollement de rétine

11 est important de bien préciser les indications opératoires pour chaque pathologie. On sait le
risque d’échec et de nombreuses complications post-opératoires si on intervient sur un ceil
présentant une uvéite active, en pleine évolution.

Cependant, il faut savoir ne pas attendre en présence de situations rares, mais urgentes
(hypertonie non contrdlée, cataracte génant la vision d’un décollement de rétine) situations
dans lesquelles on est parfois contraint d’intervenir dans de brefs délais, aprés la mise en
place d’un traitement médical intense, sans attendre les résultats d’un bilan.

La chirurgie du segment antérieur peut étre proposée dans un but fonctionnel (rétablissement
de la transparence des milicux), pour une meilleure surveillance du traitement médical
(visualisation plus précise du fond d’ceil), ou encore dans un but diagnostique (ponction de

chambre antérieure).
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2.1. Chirurgie du segment antérieur

2.1.1. Kératopathie en bandelettes

Elle peut compliquer toutes les formes d’uvéites chroniques notamment dans I’arthrite
chronique juvénile et la sarcoidose.

Lorsqu’elle touche I’axe visuel et géne I’acces du fond d’ceil, on peut proposer une chélation
au calcium par une solution de 0,37% de sel disodique de I’acide éthyléne diamine tétra
acétique (EDTA) voire d’un traitement chirurgical par un débridement doux, en utilisant une

éponge chirurgicale montée et imprégnée d’EDTA.

2.1.2. Opacification cornéenne

Elle est bien plus fréquente dans la kérato-uvéite herpétique, trop souvent traitée par une
corticothérapic mal adaptée, ou sans traitement anti-viral efficace associé. Mais I’indication
d’une kératoplastie doit étre miirement réfléchie en raison du mauvais résultat des greffes de

cornée chez ’enfant.

2.1.3. Glaucome

Il est important de bien différencier les deux causes principales qui sont a D’origine de
I’hypertonie, a4 savoir I’inflammation oculaire elle-méme et Phypertonie cortisonique (en
traitement local ou général).

Dans le premier cas, le traitement reposera sera médical par voie locale ou générale pour
réduire les signes d’inflammation oculaire.

Devant la constatation d’une hypertonie oculaire compliquant une uvéite déja traitée par
corticoides au long cours, il est parfois difficile de faire la part de ce qui revient a une poussée
inflammatoire. Dans un premier temps, on doit toujours essayer un traitement hypotonisant
associ€ a un traitement anti-inflammatoire.

En cas de sécclusion et de blocage pupillaires ,une iridectomie chirurgicale est indiquée.

Pour les enfants répondant insuffisamment aux collyres béta_bloquants et aux inhibiteurs de
I’anhydrase carbonique locaux et/ou généraux, on doit discuter de I’intérét d’une chirurgie de
type filtrante.

Le protocole thérapeutique péri opératoire est identique a celui de la cataracte.

Pour améliorer les résultats de la trabéculectomie, 1’application locale d’agents antimitotiques

(comme la mitomycine ou le 5 fluoro-uracile) doit étre considérée.
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2.1.4. Hypotonie

Elle est une complication rare des uvéites séveres et chroniques de I’enfant. Elle est en
général secondaire au développement d’une membrane cyclitique, d’un décollement ou d’une
inflammation trés sévere du corps ciliaire avec sidération de la production d’humeur aqueuse.
L’examen biomicroscopique pourront au mieux différencier les différentes causes
d’hypotonie. On pourra proposer une phacophagie avec vitrectomie par la pars plana pour
permettre une excision de la membrane cyclitique, avec levée des tractions exercées par cette

membrane, ou une excision de la hyaloide antéricure.

2.1.5. Cataracte

L’extraction extracapsulaire par phacoémulsification associée a une vitrectomie large
antérieure est la technique la plus répandue. Elle a pour avantage de ne nécessiter qu’une tres
petite incision et permet aussi de pouvoir bien dégager les synéchies irido-cornéennes,
d’éliminer une opacité vitréenne, de supprimer des tractions vitréo-rétiniennes et de pratiquer
une iridectomie en une seule opération, ainsi que de prévenir ’apparition d’une cataracte
secondaire difficilement traitable par laser Yag chez I’enfant. A noter que dans la plupart des
cas I’aspiration du noyau cristallinien peut-&tre réalis¢ uniquement grice a la sonde I/A
(Irrigation/ Aspiration).

Faut-il implanter ?

En fait il n’existe aucune régle et chaque cas doit étre soigneusement discuté selon le contexte
inflammatoire, 1’histoire de 1’uvéite, I’dge de I’enfant, I’uni ou la bilatéralité de la cataracte,
etc... A I’heure actuelle, lorsqu’une implantation est envisagée, I’implant sera de préférence
monobloc de grand diametre (7mm), en PMMA (polyméthyl-methacrylate) avec traitement de
surface par héparine, permettant de le rendre hydrophile et donc de réduire ’adhésion des
cellules inflammatoires sur I’implant. I.’inconvénient est de devoir agrandir 1’incision, d’ou le
risque de majorer 1’astigmatisme post-opératoire et de nécessiter une nouvelle anesthésie
générale pour l’ablation des fils a distance. De plus, il faut bien avoir a I'idée qu’une
intervention chirurgicale ne doit étre proposée que si ['uvéite est stabilisée, avec absence de
signes inflammatoires ¢volutifs, depuis au moins trois mois. Méme si on opére sur un ceil
atteint d’uvéite, en dehors de toute pouss€e inflammatoire et apparemment « calme », il est
prudent de proposer un traitement anti-inflammatoire encadrant le geste chirurgical pour
minimiser les risques d’une poussée d’uvéite post-opératoire qui pourrait étre explosive et
menacer [’avenir visuel de I’enfant. La corticothérapie par voie générale représente le moins
mauvais des traitements anti-inflammatoires a proposer pour encadrer une chirurgie sur un ceil

atteint d’uvéite. Il sera proposé en pré, per et post-opératoire (Flash de méthylprednisolone
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L.V., 4mg/kg). Certains auteurs recommandent d’autres protocoles comme une corticothérapie

pré-opératoire de 1 a 1,5mg/kg/j de prednisone orale, période pré-opératoire de traitement

variant de un jour a plusieurs semaines, ou augmentation de la corticothérapie topique cing

jours avant I’intervention et pendant la période post-opératoire immédiate, ou injections sous-

conjonctivales ou sous-ténoniennes de bétaméthasone ou de dexaméthasone, ou 100mg

d’hydrocortisone par voie intraveineuse pendant et parfois aprés 1’intervention.

En fait, toutes ces variations s’expliquent probablement par I’extréme diversité du type de

recrutement de chaque équipe et du délai de la prise en charge de I’inflammation et de la

chirurgie par cette équipe.

2.2. Chirurgie du segment postérieur : la vitrectomie.

2.2.1. Quels sont ses objectifs ?

Prévenir et traiter les complications de "uvéite.
Réduire le traitement médical et ses effets iatrogénes.

Trouver une étiologie grace aux prélévements vitréens.

2.2.2. Les raisons de la vitrectomie.

Elle est indispensable pour rétablir la transparence de la cavité vitréenne. En effet, les
hyalites opaques obturantes génent pour avoir un acces correct au fond d’ceil.
L’organisation vitréenne induit de plus des membranes pré-rétiniennes ou des brides
rétractiles. Une traction vitréenne, peut faire saigner un vaisseau rétinien extériorisé ou
non, provoquer une déhiscence au bord d’un foyer atrophique, une déchirure a lambeau
avec ou sans décollement de rétine. En milieu inflammatoire, la présence de sang
augmente les risques de traction et de rétraction secondaires, responsables de
décollements de rétine, voire d’inversions rétiniennes. Dans tous les cas ou le fond d’ceil
n’est plus guére visible, I’échographie B est systématique dans un but diagnostique
éventuel mais surtout, pour situer la rétine ainsi que pour apprécier 1’état choroidien et
ciliaire.

Dans certaines uvéites postérieures, l’analyse du vitré peut apporter la certitude
diagnostique qui manquait (dosage d’anticorps ou analyse par PCR), comme dans la
toxoplasmose, identification virale (comme le HSV ou le CMV), voire recherche
mycologique (pour mettre en évidence une candidose).
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- Enfin pour supprimer une hyalite, méme si le fond d’ceil est bien visible pour prévenir la
majeure partie des complications vitréo-rétiniennes et diminuer le traitement médical : car

le vitré s’organise avec apparition de brides vitréo-rétiniennes ou vitréo-papillaires.

2.2.3. Indentations associées a la vitrectomie.
Elles sont de nature segmentaire en présence de banquise périphérique, ou de nature circulaire
par une sangle en silicone (il s’agit d’une technique complémentaire effectuée sur rétine a plat

au cours d’une vitrectomie).

2.2.4. Dissections des membranes épi-rétiniennes.

Les difficultés de dissection sont décuplées par le décollement. On s’aidera au besoin des
perfluorocarbones liquides per-opératoires. Le résultat dépendra du type des membranes
contractées, des possibilités de les cliver, mais aussi des déchirures qui sont quelquefois quasi
circulaires, ou compliquées d’inversion rétinienne et qui peuvent obliger a renoncer a

P’intervention.

2.2.5. Tamponnement interne par gaz ou huile de silicone.

[’existence de déchirures, de trous supérieurs constituerait, par contre, une bonne indication
de tamponnement par gaz en association avec une indentation et une cryothérapie. Si la
surface de la rétine est menagante, et que ’on ne peut pas libérer des membranes épi-
rétiniennes qui adhérent a une rétine a plat, il vaut mieux faire un tamponnement par I’huile
de silicone préventivement car il ne sera pas toujours facile de faire respecter la position post-

opératoire en cas de simple tamponnement interne par gaz chez I’enfant.

2.2.6. Injection intra-vitréenne de corticoides.
Elle est tout particuliérement indiquée pour le traitement des cedémes maculaires unilatéraux

dépistés plus précocement grace a I’OCT.

2.2.7. Cryothérapie.

Elle a été indiquée initialement dans le traitement par voie transclérale des foyers de pars
planite résistant a la corticothérapie. Elle fera régresser une néovascularisation périphérique
secondaire & une ischémie compliquant une vascularite rétinienne oblitérante. Elle consolide
la rétine en arriére de la tension d’une banquise de préférence associée a une indentation

longitudinale. Elle aura sa place dans un traitement de décollement de rétine.
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Il importe de se rappeler que la sclere de ’enfant est plus mince que celle de 1’adulte. 11 faut
en tenir compte si on utilise la technique du contréle scléral du blanchiment qui risque
beaucoup moins de provoquer un surdosage que son contrdle endo-oculaire étant donnée la
couleur déja blanche des lésions inflammatoires. Un excés de froid peut provoquer une
augmentation de I’envahissement du vitré par des cellules inflammatoires, I’aggravation d’un
cedéeme maculaire, une nécrose rétinienne périphérique qui devient « feuille morte » aprés
avoir été éventuellement hémorragique et cedémateuse et augmente a son tour 1’inflammation

du vitré.

2.2.8. Photocoagulation au laser.

Technique complémentaire de la chirurgie par endo-laser, le laser doit &tre utilisé avec
circonspection au cours des uvéites intéressant le segment postérieur. Son indication repose
sur la destruction des territoires ischémiques rétiniens ou dans la prévention du décollement
de rétine en entourant un trou au pied d’une bride, une déchirure périphérique ou longeant un

foyer atrophique, voire un petit rétinoschisis.
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L. Etiologies

1. Uvéites rhumatismales

L.a derniére classification rapportée des arthrites juvéniles idiopathiques (AJI) par
I’International Ligue Against Rheumatism (ILAR) date de 1998.

Les conclusions de ce consensus sont rapportées ci-dessous:

e Arthrite systémique :

Criteres : Arthrite précédée ou accompagnant une fiévre quotidienne d’une durée d’au moins
deux semaines avec au moins un des signes suivants: éruption fugace, adénopathies,
hépatosplénomégalie et atteinte séreuse.

Exclusions : Autres maladies inflammatoires récurrentes (maladie périodique, syndrome avec

hyper-IgD ...).

e Polyarthrite FR négatif :
Critéres : Arthrite touchant plus de 5 articulations pendant les 6 premiers mois.

Exclusions : Présence de facteur rhumatoide et arthrite systémique.

e Polyarthrite FR positif :
Criteres : Arthrite touchant plus de 5 articulations pendant les 6 premiers mois.

Exclusions : Absence de facteur rhumatoide et arthrite systémique.

o Oligoarthrite :
Criteéres : Arthrite touchant 1 a 4 articulations pendant les 6 premiers mois.
Exclusions : Psoriasis et spondylarthropathie dans la famille, présence de facteur rhumatoide,

garcon de plus de 8 ans, HLA B27 positif et arthrite systémique.

e Enthésite en rapport avec arthrite (ERA) :

Criteres ; Arthrite et enthésite, ou enthésite ou arthrite et au moins 2 des critéres suivants :
sensibilités des sacro-iliaques, douleur rachidienne inflammatoire, HLA B27, histoire
familiale d’au moins une des pathologies suivantes : uvéite antérieure, spondylarthropathie,
colopathie inflammatoire, et enfin garcon de plus de 8 ans.

Exclusions : Psoriasis dans la famille et arthrite systémique.
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e Arthrite psoriasique :

Critéres : Arthrite et psoriasis, ou, en ’absence de psoriasis, arthrite avec au moins 2 critéres
suivants : dactylite chez le patient, piqueté unguéal ou onycholyse chez le patient et psoriasis

dans la famille.

Exclusions : Présence de facteur rhumatoide et arthrite systémique.

Nous rapportons aussi une classification plus ancienne, mais qui nous parait tout aussi

indispensable de citer.

En effet, la plupart des articles que nous avons étudi€s pour pouvoir comparer nos résultats

aux leurs, utilise cette classification.

1.1. Arthrite chronique juvénile

Correspond a un ensemble de pathologies articulaires inflammatoires dont le début a lieu
avant 16 ans et évoluant au moins pendant 3 mois. Dans tous les cas, les manifestations
articulaires doivent persister au moins 6 semaines d’aprés les critéres européens. Trois entités
anatomo-cliniques distinctes son reconnues : oligo-articulaire (50%), poly-articulaire (30%) et

systémique (20%).

Oligo-articulaire Poly-articulaire Systémique
Fréquence (%) 50 30 20
Age de début <5 ans Variable 2a7ans
Sex ratio H/F 1/5 1/3 1/1
Nombre d’articulations <5 >4 Variable
Uvéite (%) 30 5 Exceptionnelle
AAN (%) 75 50 0

Les uvéites associées aux ACJ sont volontiers chroniques et asymptomatiques.
Prés de 70% des atteintes sont bilatérales d’emblée ou au cours de la maladie. L uvéite

préceéde parfois ’atteinte articulaire.
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1.1.1. Formes oligo-articulaires.

Elles comprennent les atteintes limitées au maximum a 4 articulations, touchées durant les 6
premiers mois de la maladie.

L’age moyen de début est proche de 2 ans et I’atteinte est 5 fois plus fréquente chez Ia fille.
L’atteinte des genoux, chevilles et poignets est caractéristique et les complications
systémiques absentes. Le début est volontiers insidieux. Les anticorps anti-nucléaires sont trés
fortement liés a la présence d’une inflammation intra-oculaire puisqu’ils sont retrouvés dans
70 a 90% des cas associés a une uvéite. Celle-ci survient en général apres le début des signes
articulaires. Elle est bilatérale dans plus de deux tiers des cas. Le pourcentage d’enfants

développant une uvéite antérieure chronique est proche de 36% a 10 ans.

1.1.2. Formes poly-articulaires.

L’uvéite est moins fréquente que dans la forme précédente. L’atteinte concerne au moins 5
articulations durant les 6 premiers mois de la maladie.

Toutes les articulations peuvent étre touchées et 1’atteinte est plus volontiers symétrique. Le
sex ratio H/F est de 1/3. Cette forme touche en général des enfants plus 4gés méme si un pic
d’incidence est noté entre 1 et 2 ans. Les anticorps anti-nucléaires sont présents chez 45% des
enfants et correspondent a des formes oligo-articulaires précoces de la petite fille diffusant

secondairement ou des formes d’emblée poly-articulaires.

1.1.3. Forme systémique.

Connue également sous le nom de maladie de Still, cette forme atteint les deux sexes de fagon
égale et s’accompagne de signes généraux. La fievre suit un profil particulier avec des pics
thermiques proches de 40°C le soir alors que la température est quasi normale le matin. Les
autres signes sont représentés par le rash cutané, I’hépatosplénomégalie, la péricardite et la
pleurésie. La polyarthrite chronique est ultérieurement prédominante. L’uvéite est

extrémement rare dans cette forme.

1.2. Spondylarthropathies juvéniles

Ce sont des affections observées plus tardivement dans 1’enfance et plut6t chez le garcon.
L’uvéite, a ’origine de 16% des uvéites antérieures de I’enfant, est méme moins fréquente
que dans la forme poly-articulaire de I’ACJ. Elle se différencie par son caractére volontiers

aigu, et sa localisation souvent unilatérale. Il s’agit d’une uvéite qui dure 2 4 3 semaines et
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répond bien au traitement corticoide local. Contrairement a la forme de 1’adulte, les
spondylarthropathies juvéniles débutent fréquemment par une oligo-arthrite périphérique. Des
antécédents familiaux sont souvent présents. La forte association avec ’antigéne HLA B27
dans 95% des cas n’est pourtant pas spécifique de la spondylarthrite ankylosante puisqu’on
peut retrouver cet antigéne d’histocompatibilité dans d’autres pathologies comme |’arthrite

psoriasique, le syndrome de Fissinger Leroy Reiter et certaines entérocolopathies.

1.2.1. Spondylarthrite ankylosante juvénile

Elle affecte surtout les garcons 4gés de plus de 10 ans et débute par une atteinte des
articulations périphériques des membres inférieurs. L. atteinte oculaire consiste principalement
en des épisodes récurrents d’uvéite antérieure pouvant entrainer [a formation de membranes
cyclitiques ou d’un hypopion en chambre antéricure. L’uvéite peut précéder ou suivre

’arthrite et leurs niveaux d’activité ne sont pas corrélés.

1.2.2. Syndrome de Fissinger Leroy Reiter
Il représente une entité clinique rare (moins de 1% des enfants présentant une uvéite
antérieure). Le tableau classique comprend I’arthrite, |’ urétrite et la conjonctivite, mais I’iritis,

chronique ou aigué, peut étre retrouvée. L’évolution est le plus souvent courte et favorable.

1.2.3. Arthrite psoriasique juvénile

Elle associe une atteinte des articulations des doigts ou des orteils, un psoriasis, une atteinte
unguéale et une uvéite antérieure chronique (3% des cas d’uvéite antérieure de 1’enfant).

Cette entité survient plus fréquemment chez la fille. L antigéne HLA B27 est retrouvé dans

les formes comprenant une atteinte des sacro-iliaques.

1.2.4. Entérocolopathies inflammatoires (maladie de Crohn et rectocolite
hémorragique)

Elles peuvent s’associer & une inflammation modérée des grosses articulations ou des sacro-

iliaques chez I’enfant. L’atteinte de nombreux tissus oculaires peut coexister, mais

’iridocyclite est la plus fréquente. Elle évolue parallélement a I’atteinte articulaire et digestive

dans la forme arthrite périphérique.
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2. Maladie de Behget

La maladie de Behget est une vascularite oblitérante de cause inconnue qui peut survenir a
n’importe quel dge, surtout chez I’adulte jeune, mais aussi dans de rares cas chez I’enfant. Le
diagnostic repose sur la présence d’une aphtose buccale, d’ulcérations génitales, d’uvéites
récidivantes et d’autres lésions (érythéme nouecux, phlébites, arthrites ...). Cette pathologic a
une grande incidence dans les pays du pourtour méditerranéen, du Moyen Orient et du Japon.
Les formes familiales représentent 18% des formes de [’enfant.

Les manifestations oculaires surviennent dans 70 & 85% des cas. Une iridocyclite récurrente et
bilatérale , parfois associée a un pseudo-hypopion transitoire (remarqué dans un tiers des cas).
L’atteinte du segment postérieur est habituelle et comporte une vascularite oblitérante,
souvent associée a des hémorragies rétiniennes, des exsudats et une hyalite. La récurrence des
poussées inflammatoires non traitées conduit a la cécité par I’intermédiaire d’cedéme
maculaire, de décollement de rétine secondaire a une rétinopathie ischémique néo-vasculaire.
Le diagnostic est clinique dans la majorité des cas, mais le typage HLA peut étre utile pour
poser le diagnostic : le HLA BS (et son dérivé Bw51) est présent chez plus de la moitié des

patients.

3. Uvéites virales

3.1. Herpes simplex virus

3.1.1. Manifestations cliniques

e La primo-infection

On distingue plusieurs formes cliniques décrites suivant 1I’dge de 1’enfant.

La primo-infection du nouveau-né est particulierement grave. Son mode de contamination est
différent suivant le virus en cause. Classiquement, HSV2 contamine 1’enfant lors de son
passage dans la filiére génitale maternelle, tandis qu’HSV1 contamine ’enfant par contact
direct. Dans ces deux cas, le virus se répand dans |’organisme par voie hématogéne et on
comprend facilement que les manifestations ophtalmologiques a ce stade soient
essentiellement chorio-rétiniennes.

La primo-infection du nourrisson est beaucoup plus fréquente. Le diagnostic est souvent posé
en cas d’éruption vésiculaire compliquant parfois une dermatose préexistante (syndrome de
Kaposi).

La primo-infection du jeune enfant correspond a une blépharite unilatérale associ¢es a des
vésicules au niveau du bord libre et a une conjonctivite. Quelques jours plus tard, 1’atteinte est

cornéenne et on peut observer une kératite ponctuée superficielle ou un ulcére dendritique ou
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en carte de géographie. Il est dans ce cas exceptionnel d’observer une uvéite, tout au plus
peut-on noter un discret tyndall de chambre antéricur et quelques précipités rétro-

endothéliaux.

e Lesrécurrences herpétiques

C’est lors d’ épisodes de réactivation herpétique que I'uvéite antérieure est le plus souvent
rencontrée.

Les signes ophtalmologiques sont souvent bruyants (rougeur et douleur souvent marquées,
photophobie). A I’examen, on constate souvent un codéme cornéen associ€é a une
inflammation importante de chambre antérieure pouvant étre accompagné d’un hypopion,
d’un hyphéma ou de la présence d’une membrane cyclitique. L’hypertonie est classique et
souvent importante. De rares cas ont été décrits ou on a pu observer des syndromes de nécrose
rétiniennes chez I’enfant. En I’absence de traitement celle-ci s’étend et on peut constater
’apparition d’un cedéme papillaire voire de décollements de rétine tractionnels.

Le traitement anti-viral sera, bien siir, a mettre en place d’urgence par voie intra-veineuse.

3.1.2. Diagnostic paraclinique

Le diagnostic de I’uvéite herpétique est avant tout clinique. C’est seulement dans les formes
atypiques ou graves que l’on pourra s’aider d’examens biologiques analysés a partir de
prélevements réalisés soit par ponction de chambre antérieure soit au cours d’une vitrectomie.
Le diagnostic repose alors sur 2 principes majeurs :

- Méthode indirecte : mise en évidence d’une sécrétion locale d’anticorps avec calcul du

coefficient de Witmer (rapport supérieur a 4 permet d’affirmer le diagnostic)

- Meéthode directe : individualisation du virus lui-méme par amplification génique (PCR)

(méthode moins sensible mais beaucoup plus spécifique).

Ac spécifiques de I’HA ou du vitré

Coeficient de Witmer :

Ac spécifiques du sérum
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3.2. Varicelle et Zona
3.2.1. Varicelle

Ses manifestations ophtalmologiques sont rares. Elles peuvent survenir en méme temps que

I’exanthéme ou quelques semaines ou mois plus tard. On peut observer :

- des Iésions palpébrales (macule, papule, vésicule et crofite),

- des lésions kérato-conjonctivales,

- une iridocyclite, isolée ou accompagnant une atteinte cornéenne : la plupart du temps,
I’uvéite antérieure se résume a de fins précipités rétro-descemétiques et a un discret
tyndall de chambre antérieure,

- une nécrose rétinienne aigué,

- des complications neuro-ophtalmologiques (paralysie oculo-motrice, neuropathie optique

et ophtalmoplégie).

3.2.2. Zona ophtalmique

La varicelle est la primo-infection par le virus VZV. Aprés guérison, il existe une immunité
durable contre une ré-infection exogeéne par le méme virus. Par contre un zona peut survenir.
En effet, le virus peut persister a 1’état latent, dans les ganglions sensitifs. Dans certaines
circonstances, il y a réactivation : le virus commence a se dupliquer, I’infection se propage le
long des fibres nerveuses sensitives jusqu’a la peau en donnant une éruption cutanée au
niveau du métamere correspondant.

Le zona ophtalmique est rare chez I’enfant et exceptionnel avant ’age de 2 ans.

L’uvéite zostérienne complique parfois une kératite, mais peut survenir aussi sans atteinte
cornéenne. Habituellement d’importance modérée, 1”ridocyclite sévere est possible. Mais
comme dans "uvéite herpétique, les synéchies irido-cristalliniennes, I’hypertonie oculaire, la
dépigmentation irienne sont classiques.

Le virus VZV est également un des agents incriminés dans la nécrose rétinienne aigué.

4. Toxoplasmose

La toxoplasmose est une affection cosmopolite liée a un protozoaire, Toxoplasma gondii,
organisme unicellulaire, a parasitisme intracellulaire obligatoire. L’infection d’un enfant
immuno-compétent est le plus souvent asymptomatique mais détermine une infection

chronique dans laquelle le parasite persiste a 1’état kystique dans les tissus.
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En France, la toxoplasmose chorio-rétinienne est le plus souvent congénitale (foetus infecté in
utero). L’infection congénitale du foetus est lié au passage transplacentaire de la forme
tachyzoide. Ceci se produit lors de la dissémination du parasite dans le sang au cours d’une
toxoplasmose acquise pendant la grossesse. Le risque d’infection congénitale chez le
nouveau-né de mere ayant présenté une séroconversion durant la grossesse est de 30 a 50%.
La transmission placentaire est plus fréquente en fin de grossesse (10% au 1* trimestre, 30%
au 2™ trimestre, 60% au dernier trimestre). Cette probabilité diminue significativement
(50%) lorsque la mére est traitée. L’infection congénitale du foetus est par contre d’autant plus

sévere que la contamination se produit dans les premiers mois de la grossesse.

e Manifestations cliniques du nouveau-né :

La manifestation oculaire la plus fréquente de la toxoplasmose congénitale est la découverte
de cicatrices rétiniennes au fond d’ceil. Ces Iésions rétiniennes sont bilatérales, dans 85% des
cas, et déja cicatricielles a la naissance. On peut également observer une chorio-rétinite et une
hyalite actives dans 11% des cas.

e Manifestations cliniques de I’enfant :

La forme clinique la plus fréquente est la chorio-rétinite toxoplasmique. Elle associe un foyer
chorio-rétinien blanc a une réaction vitréenne plus importante en regard du foyer.
L’inflammation vitréenne est parfois intense, génant la visibilité du fond d’ceil. Il peut s’y
associer une inflammation, parfois hypertensive, du segment antérieur. Les récidives
surviennent souvent en bordure ou a proximité d’une ancienne cicatrice. L’atteinte péri-
papillaire du nerf optique (rétinite juxtapapillaire de Jensen) ou de la zone maculaire menace
la fonction visuelle et doit étre traitée en urgence. Le foyer chorio-rétinien peut étre associé a
des vascularites. Une hyalite majeure et un décollement de rétine avec de grandes déchirures,
de mauvais pronostic, peuvent survenir. Ces formes sont observées chez des patients traités
par corticoides seuls ou chez des immunodéprimés. L.’évolution spontanée se fait vers la
cicatrisation spontanée des Iésions en 1 a 2 mois.

o Complications :

La complication la plus fréquente est le scotome secondaire a la nécrose rétinienne. Ce
scotome est particuli¢rement génant lorsque le foyer se trouve au pole postérieur, avec au
maximum la perte de la vision centrale, lorsque le foyer atteint la fovéa. On peut également
observer des néo-vaisseaux sous-rétiniens au bord d’une cicatrice, une atrophie optique, des
occlusions artérielles ou veineuses, des décollements de rétine rhegmatogénes, un syndrome
de Fuchs.

A noter que le diagnostic de toxoplasmose est le plus souvent clinique.
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En cas de doute, d’uvéite séveére ou atypique, on peut s’aider 1a aussi de deux méthodes
d’analyse biologique par ponction de chambre antérieure ou lors d’une vitrectomie :
- Meéthode indirecte : en recherchant une production locale d’anticorps spécifiques et en

calculant le coefficient de Desmonts :

Anticorps HA*immunoglobulines sérum

Anticorps sérum*immunoglobulines HA

Ce coefficient est positif, s’il est supérieur a 3. Il est recommandé de le réaliser trois semaines

apres le début des manifestations cliniques.

- Méthode directe : par détection du parasite par PCR. Il s’agit d’une technique séduisante
mais de faible sensibilité¢ puisque elle n’est positive que dans 30% des toxoplasmoses
oculaires dont le coefficient de Desmonts est positif. Cependant cette technique coiiteuse

est parfois utile dans certaines formes atypiques a coefficient de Desmonts négatif.

Ces examens ne sont pas déterminants et on n’attendra pas de les faire et de les recevoir pour

débuter le traitement.

5. Toxocarose

C’est une maladie de I’enfant acquise par ’ingestion d’ceufs de Toxocara canis, un ascaris
parasitant I’intestin des chiens. La forme oculaire de la maladie est retrouvée chez I’enfant
dont I’4ge moyen est de 7 ans. [ atteinte est unilatérale. Le granulome postérieur se manifeste
par un foyer blanc jaunatre en relief au niveau du pdle postérieur et s’associe a une réaction
vitréenne. Il se localise souvent en inféricur et peut alors étre confondu avec la banquise de
I’uvéite intermédiaire. L’évolution peut se faire par une rétraction rétinienne majeure avec
décollement de rétine. Une aide au diagnostic est apportée par la présence d’anticorps
spécifiques anti-Toxocara canis dans le sang ou dans I’humeur aqueuse, ainsi que
I’échographie en mode B montrant un cone d’ombre postérieur en rapport avec le kyste. La
présence d’€osinophiles dans I’humeur aqueuse peut conforter le diagnostic. Les données
épidémiologiques (contact minime avec un chien), ’dge un peu plus avancé(6 a 8 ans), sont

des arguments en faveur de cette parasitose.
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6. Sarcoidose

Maladie systémique chronique granulomateuse pouvant atteindre tous les organes et plus
particuliérement les poumons, les ganglions thoraciques, la peau et ’ceil. Le diagnostic repose
sur un faisceau d’arguments dont la présence d’un granulome épithélioide non caséeux a la
biopsie. Classiquement il s’agit d’une pathologie de 1’adulte jeune entre 20 et 40 ans,
beaucoup plus rare chez I’enfant (3% des sarcoidoses décrites). L’ atteinte oculaire peut étre
révélatrice de la maladie. Les patients de race noire ont plus fréquemment une atteinte
oculaire. Une uvéite antérieure est retrouvée dans 77% a 95% des cas. 1l s’agit le plus souvent
d’une uvéite d’évolution torpide associant des précipités en graisse de mouton répartis en
triangle inférieur. La survenue d ‘une uvéite antérieure aigu€ est moins fréquente mais
possible. L’atteinte du segment postérieur est notée dans 14% des cas. Elle peut étre celle
d’une uvéite intermédiaire avec pars planite et exsudats périphériques en « ceufs de fourmis »
ou en « banquise ». Parfois ¢’est I’'uvéite postérieure qui domine le tableau, le risque d’atteinte
du systéme nerveux central est alors plus élevé.

La conjonctive est parfois le sicge de nodules qui peuvent &tre biopsiés, les glandes
lacrymales accessoires, lorsqu’elles sont infiltrées, entrainent une sécheresse oculaire. La

sarcoidose se manifeste plus rarement par une sclérite.

7.  Syndrome de Vogt Koyanagi Harada

Affection systémique associant une uvéite bilatérale, une atteinte du systéme nerveux central

et du systeme cutanéo-pileux. Le diagnostic se base sur la présence de trois des signes

cliniques suivants :

1. Une atteinte oculaire : uvéite antérieure chronique, uvéite postérieure avec décollement
exsudatif rétinien,

2. Une atteinte neurologique : céphalées, méningite lymphocytaire, paralysies oculo-
motrices, surdité par atteinte labyrinthique,

3. Une atteinte cutanée avec alopécie ou vitiligo.

Le syndrome de VKH atteint en particulier les populations asiatiques, les indiens d’ Amérique,

et les populations du bassin méditerranéen. Les femmes sont atteintes dans 60 a 69% des cas.

La plupart des patients sont des adultes jeunes de 20 a 30 ans. Les enfants sont plus rarement

atteints.
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e Manifestations cliniques :

La maladie évolue en plusieurs phases, prodromique, aigué, chronique avec récurrences. La

phase aigué se traduit par une choroidite et des décollements exsudatifs rétiniens. A la phase

chronique, apparaissent les signes cutanés, la dépigmentation du limbe et de I’iris et la
décoloration du fond d’ceil.

Le diagnostic est essentiellement clinique, mais on peut étre amené a réaliser des examens

complémentaires pour confirmer notre hypothése :

1. Typage HLA (groupe HLA-DR4 plus fréquemment retrouve).

2. Angiographie a la fluorescéine : a la phase précoce, elle révéle de nombreuses lésions
punctiformes, hyperfluorescentes, au niveau de [I’épithélium pigmenté. Elles
correspondent a des zones de choroidite situées en dessous. Au temps tardif, les points de
fuite s’¢largissent et la fluorescéine imprégne les décollements de 1’épithélium
pigmentaire.

Angiographie au vert d’indocyanine : durant la phase aigué, clle révéle la présence de
Iésions hypofluorescentes aux temps intermédiaires. On note également une diminution du

nombre des vaisseaux choroidiens.

A noter qu’il existe une particularité thérapeutique dans cette pathologie, puisque le traitement
s’appuie, non seulement sur les corticoides mais, compte tenu de la forte cortico-dépendance

de cette pathologie, il est souvent préférable voire indispensable d’adjoindre un traitement

immunosuppresseur par voie générale.

8. Maladie de Lyme

Maladie bactérienne due a un spirochéte, Borrelia burgdorferi, transmise a I’homme par

piqlire de tique (Ixodes ricinus en Europe).

e Manifestations cliniques :

1. Phase primaire : dominée par I’érythéme chronique migrant débutant 3 a 30 jours aprés
I’inoculation. Il siege dans 50% des cas au niveau des membres inférieurs, parfois il peut
s’observer au niveau du visage, en particulier chez I’enfant. A ce stade, les manifestations
ophtalmologiques sont surtout dominées par une conjonctivite folliculaire.

2. Phase secondaire (quelques mois aprés la phase primaire). Les manifestations sont
neurologiques (méningite aseptique, radiculo-nérvrites périphériques douloureuses et les

névrites craniennes), cardiaques (myocardite, péricardite, troubles du rythme et de la
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9.

conduction), articulaires (arthralgies touchant les grosses articulations, en particulier les
genoux) et cutanées.

La plupart des complications ophtalmologiques s’observent a ce stade: kératite,
épisclérite, uvéite antérieure, uvéite intermédiaire, pan-uvéite, choroidite compliquée ou
non de décollement rétinien exsudatif, vascularite rétinienne, neuropathie optique, ccdéme
papillaire, paralysie oculomotrice (en particulier atteinte du VI), pseudo-tumeur
inflammatoire, myosite orbitaire.

Phase tertiaire : elle survient aprés une période asymptomatique et peut durer des années.
On y retrouve des atteintes articulaires, cutanées (acrodermite chronique atrophiante) et
neurologiques (encéphalopathie responsable de tableaux psychiatriques et neurologiques
divers). Les atteintes ophtalmologiques de ce stade se caractérisent par une kératite

stromale, une épisclérite et/ou une myosite orbitaire.

TINU Syndrome

Le TINU Syndrome est surtout observé dans la grande enfance et chez le jeune adolescent,

agé de 11 a 17 ans, le plus souvent chez la fille que le gargon.

Il comporte une triade caractéristique :

1.

3.

Insuffisance rénale aigué : souvent précédée d’une asthénie importante puis d’une fievre a
38°, de douleurs abdominales et de vomissements. Elle se manifeste par un syndrome
polyuro-polydypsique, avec protéinuric modérée, glycosurie et augmentation de la
créatininémie. Le diagnostic est confirmé par la ponction biopsie rénale mettant en
¢vidence des lésions tubulo-interstitielles.

Uvéite : elle est le plus souvent antérieure mais peut étre associée a une atteinte
postérieure (hyalite, papillite).

Syndrome inflammatoire : toujours sévére.

Le pronostic du TINU Syndrome est favorable, en quelques mois pour I'insuffisance rénale

sous corticothérapie intraveineuse par trois bolus en flash et relais par voie orale, parfois plus

pour I’uvéite qui peut toutefois récidiver.
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ETUDE PERSONNELLE




A. Buts

Le principal objectif de cette étude a été d’analyser le devenir visuel chez des enfants atteints
d’uvéites et d’en étudier les caractéristiques, le mode évolutif et les complications de la
maladie ainsi que leur prise en charge thérapeutique.

La série que nous rapportons comporte le suivi des 62 enfants pris en charge dans le service

de Pédiatrie et dans les deux services d’Ophtalmologie du CHU de Nancy.

Son but a été de démontrer la gravité de la pathologie, I’'importance de sa prise en charge
précoce, la nécessité d’une coopération entre les deux spécialités et la nécessité d’un suivi

continu et régulier.

B. Matériel et méthodes

Cette étude rétrospective s’est basée sur le recueil des dossiers de 62 enfants atteints d’uvéites
suivis conjointement en ophtalmologie et en pédiatrie.

Le recueil des données s’est effectué sur 4 ans, de 2000 a 2004,

Le diagnostic d’uvéite a pu étre objectivé de deux manicres différentes :

- Soit ’enfant, et les parents, s’étaient tout d’abord adressés en ophtalmologie pour une
consultation simple de routine ou devant une symptomatologie fonctionnelle, et le bilan
complémentaire a la recherche d’une pathologie générale associée a ensuite été effectué
en pédiatrie,

- soit enfant avait consulté en premi¢re intention en pédiatrie, la plupart du temps devant
une symptomatologie extra-ophtalmologique (arthralgies par exemple pour les ACJ), et
] ‘enfant a ensuite été adressé en ophtalmologie pour la recherche d’une uvéite associée a

sa pathologie générale.
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Tous les enfants ont bénéficié d’un examen ophtalmologique comprenant :

- Une acuité visuelle de loin et de prés (suivant la coopération de I’enfant),

- Un examen biomicroscopique,

- Une prise du tonus oculaire a 1’aplanation,

- Un examen du segment postérieur en mydriase maximale a [’ophtalmoscopie directe ou

indirecte.

Les caractéristiques suivantes ont été successivement étudiées :
e A. Caractéristiques générales de la population
- Age

- Sexe

o B. Le motif de consultation

e (. Les étiologies

e D. Caractéristiques de I'uvéite
- Délai d’apparition

- Uni ou bilatéralité

- Classification anatomique

- Acuité visuelle initiale

- Présence d’une hypertonie

e E. Traitement et évolution.
- Traitement

- Récidives

- Complications

- Acuité visuelle finale
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C. Résultats

A. Caractéristiques générales de la population

1. Age de découverte

Tous les patients inclus dans cette étude ont été diagnostiqués avant 1’age de 16 ans.

L’age moyen de découverte dans cette étude, toutes pathologies confondues, a été de 7,6 ans.
Il existe une seule étude s’intéressant a 1’age de découverte qui les subdivisent en quatre

tranches d’age. Dans notre étude, nous rapportons les résultats suivants :

Répartition selon age de découverte

0adans 5a9ans 10 4 14 ans 15 a 16 ans

Nous avons réparti ensuite de maniere plus détaillée cet dge de découverte dans le schéma

suivant.
Nous pouvons individualiser deux pics préférentiels d’age a savoir tout d’abord, la tranche

d’age entre 3 et 5 ans avec 20 cas (soit 32,2%) et une seconde tranche d’age comprise entre 8

et 12 ans avec 21 cas (soit 33,8%).

Age de découverte des uvéites
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Nous avons ensuite répertorié cette donnée suivant chaque pathologie.

Dans les uvéites isolées, on constate d’aprés le graphique suivant, que 1’age de découverte est

beaucoup plus tardif avec un age moyen de diagnostic de 9,65 ans.

Age de découverte des uvéites isolées

———

Nombre

10 11 12 13 14 15

Dans les arthrites chroniques juvéniles, I’dge moyen de découverte est de 3,86 ans.

16 enfants sur 22 ont présenté une uvéite pendant la période compris entre 3 et 5 ans (soit

72,7%).

Age de découverte des ACJ

Nombre

1 1
0 U'_. 0 . SR

6 7 8 9 10 11 12 13 14 15

Age

Pour les spondylarthropathies, 1’age moyen de découverte de I'uvéite est de 11 ans.

Le pic de fréquence est donc plus tardif (entre 10 et 15 ans) ol I’on retrouve 5 enfants sur 6

dans cette tranche d ‘age soit 83,3% des cas.

Age de découverte des SPA
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Nombre

8 9 10 11 12 13 14 15
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Enfin, pour le maladie de Behget, on retrouve 3 enfants sur 4 agés entre 11 et 15 ans, soit 75%
des cas, avec un age moyen de 10,75 ans.

Pour le TINU syndrome, 1’age a été de 4 et de 14 ans dans les 2 cas décrits de cette étude.

Les diagnostics de sarcoidose, de toxocarose, de maladie de Lyme et d’herpés ont été faits
entre S et 8 ans.

Enfin, le diagnostic de sclérose en plaques, a été fait a I’dge de 12 ans, 3 mois apres le

diagnostic d’uvéite.

2. Sexe

La répartition se fait de maniére inhomogeéne entre les deux sexes dans notre étude. En effet,
on constate qu’il existe une majorité de filles (65%) alors que le pourcentage de gargons
retrouvé n’est que de 35%.

Cela correspond a un sex ratio d’environ 1,86 en faveur des filles.

TOTAL

o Garg&s
'@ Filles

Cependant, cette tendance se confirme ou s’infirme selon les pathologies rencontrées.

Il existe une nette prédominance du sexe féminin dans les arthrites chroniques juvéniles alors
que ce rapport tend a s’inverser dans d’autres pathologies rhumatismales comme les
spondylarthropathies par exemple ol le pourcentage de gar¢ons atteints est bien supérieur a

celui des filles.
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Sur les 23 uvéites isolées, on retrouve 14 filles (soit 61%) pour seulement 9 gargons (soit

39%), soit un sex ratio de 1,56.

UV.ISOLEES

W Gargons
[ Filles

Sur les 22 arthrites chroniques juvéniles de cette étude, on compte 19 filles (86,4%) et 3

gargons(13,6%) soit un sex ratio de 6,35 en faveur des filles.

ACJ

14%

i

0 Gargons
M Filles

Sur les 6 spondylarthropathies recensées, on retrouve 5 gargons (soit 83,3%) et 1 fille (soit

16,7%) soit un sex ratio de 4,98 en faveur des gargons.

SPA

1] G;;.‘o_ n_s
O Filles

Il existait 50% de gargons et de filles dans la maladie de Behget (2 enfants sur 4 dans les 2

cas).
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B. Motif de consultation

Motifs de consultation

Nombre

Uvéite Arthralgies  Aphtose NTI
Motifs

Comme on le constate sur ce graphique, le motif de consultation principal a été la découverte
d’uvéites(s). Elle représente 35 sur les 62 motifs de consultation (soit 56,4%).

Le deuxiéme motif de consultation ont été les arthralgies dans 23 cas sur 62 (soit 37,1%).

19 d’entre elles provenaient des ACJ (82,6%), et 4 des SPA (17,4%).

Il existait deux diagnostics initiaux d’aphtose correspondant a deux diagnostics de maladie de
Behget.

Enfin, deux diagnostics d’uvéite se sont initialement présentés sous la forme de néphropathie

tubulo-interstitielle dans le cadre de TINU syndrome.

Par pathologie, nous pouvons objectiver que :

- Pour les ACJ, le principal motif de consultation ont été les arthralgies dans 19 sur 22 cas
(86,3%) et seulement trois ont été diagnostiquées a partir du diagnostic d’uvéite.

- Deux SPA sur six ont été diagnostiquées a partir d’une uvéite soit 33,3%.

- Deux maladies de Behget sur quatre se sont révélées a a partir du diagnostic d’uvéite

(50%).
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C. Les étiologies

Répartition des uvéites selon la pathologies
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Pathologies

La répartition des différentes pathologies se fait de maniere trés hétérogene.

Nous retrouvons une majorité d’uvéites isolées (23 cas soit 37,1%).

Par conséquent, il existe 39 enfants atteints d’uvéite chez qui nous avons pu rattacher une
pathologie systémique (soit 62,9% des enfants). Parmi elles, nous retrouvons :

- 22 arthrites chroniques juvéniles (35,5%des uvéites, 56,4% des pathologies systémiques),

- 6 spondylarthropathies 9,7% - - L, 154% - - - ),
- 4 maladies de Behget (6,4% - - ,10,3% - - - ),
- 7 autres pathologies 113% - - ,179% - - - ).

Les autres pathologies se divisent respectivement en 2 TINU syndromes, un herpés, une

maladie de Lyme, une toxocarose, une sarcoidose et une sclérose en plaques.
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D. Caractéristiques de Puvéite.

1. Délai d’apparition
La période moyenne écoulée, toutes pathologies confondues, a été¢ de 18,6 mois soit environ

1,55 an.

Période moyenne entre le diagnostic initial et le
diagnostic d'uvéite

Nombre

Bien évidemment , cette période est nulle dans tous les cas ou le diagnostic a ét€¢ une uvéite
isolée (soit 23 enfants), dans le cadre de la consultation d’ophtalmologie.
Nous n’avons donc pas rentré ce critére dans le calcul de cette période et le schéma précédent

tient uniquement en compte des 39 enfants ayant une pathologie systémique associée.

La période moyenne concernant les uvéites associées a une ACJ a été de 23,9 mois soit 1,99

an.

Période concernant les ACJ

Nombre
SCapwhoo~N®

Période

75



En moyenne, les périodes €coulées entre le premier diagnostic et le diagnostic d’uvéite ont été

respectivement de 8,6 mois pour les spondylarthropathies juvéniles et de 3,3 mois pour la

maladie de Behget.
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Nous n’avons pas analysé de maniére détaillée les résultats des autres pathologies, car leur

nombre était trop peu significatif pour étre interprétatif

La période moyenne entre le diagnostic initial et le diagnostic d’uvéite a donc été :

Pour les ACJ de 23,9 mois ( soit 5,3 mois plus tard par rapport a I’échantillon total),

- Pour les SPA de 8,6 mois (soit 10 mois plus tot),

- Pour la maladie de Behget de 3,3 mois (soit 15,3 mois plus tot).
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2. Coté atteint. Uni ou bilatéralité des uvéites.

a) Coté atteint par I'uvéite

Coté atteint par l'uvéite

m CEil Droit
m (Eil Gauche

46,67 %

On constate une répartition relativement homogene entre le coté atteint par ["uvéite avec prés

de 47% d’atteintes au niveau de ’ceil droit et 53% d’atteintes au niveau de I’ceil gauche.

b) Uni ou bilatéralité des uvéites :
Uni ou Bilatéralité des uvéites

Unilatéral
27%

Bilatéral
73%

Il existe une nette prédominance du caractere bilatéral de ces uvéites chez 45 enfants (soit

73% des cas), alors que le coté unilatéral concerne seulement 17 enfants (soit 27%).

Selon chaque pathologie, nous objectivons que:

- Dans les ACJ, le caractére bilatéral est présent chez 16 des 22 uvéites soit 72,7%.

- Dans les uvéites isolées, la bilatéralité est aussi prépondérante avec 17 des 23 uvéites soit
73,9%).

- Toutes les maladies de Behget (4 enfants) sont bilatérales.

- Dans les spondylarthropathies, ¢’est I'inverse, puisque nous retrouvons 85,7% des enfants

avec une atteinte unilatérale (5 des 6 cas).
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¢) Cas particuliers des arthropathies inflammatoires

e Arthrite chronique juvénile
Atteintes articulaires dans les ACJ

0%

45% _l Oligo articulaire
m Foly articulaire
55% O Systémique

Dans notre étude, nous avons individualisé les différentes atteintes articulaires des arthrites

chroniques juvéniles.
Nous objectivons ainsi 45% d’atteintes de type oligo-articulaire, 55% de type poly-articulaire

et nous n’avons mis en évidence aucune forme systémique s’associant a une uvéite dans cette

pathologie.

La présence des anticorps anti-nucléaires a été objectivé dans 95% des ACJ.
100% des formes oligo-articulaires avaient des AAN positifs.

93% des formes poly-articulaires avaient des AAN positifs.

e Spondylarthropathies
77,8% des spondylarthropathies s’associaient au typage HLA B27 positif.

Présence du typage HLA B27 dans les
spondylarthropathies

22,20%
‘mOoui
m Non

77,80% -
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3. Classification anatomique

Répartition anatomique des uvéites
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Uv. Antérieure Uw. Uv. Pan uvéite
Interm édiaire Postérieure

Il est bien a préciser que nous comptons dans ce tableau uniquement les atteintes ISOLEES.

Par exemple, il ne faut pas comprendre qu’il n’existe aucune uvéite intermédiaire dans cette

étude, mais que TOUTES rentrent dans le cadre d’une pan uvéite.

Sur les 62 enfants répertoriés, nous retrouvons 107 yeux.

Uv. Uv. Uv. Pan uvéite Total
Antérieure | Intermédiaire | postérieure
Uv. Isolée 6 0 0 34 40
ACJ 23 0 0 15 38
SPA 6 0 0 2 8
Behcet 0 0 4 4 8
TINU 2 0 1 0 3
HSV 0 0 2 0 2
SEP 0 0 0 2 2
Toxocarose 0 0 0 2 2
Sarcoidose 0 0 0 7] 2
Lyme 0 0 2 0 2
Total 37 0 9 61 107

Sans tenir compte de chaque cas particulier par pathologies, nous objectivons :

Une majorité de pan-uvéites avec 61 yeux atteints sur 107, soit 57% des cas (dont 56%

pour les uvéites isolées).

Puis viennent les uvéites antérieures avec 37 yeux atteints soit 35% des cas (dont 62%

pour les ACJ).

9 uvéites postérieures isolées soit 8% des atteintes oculaires (dont 44% pour la maladie de

Behget).

Aucune uvéite intermédiaire isolée.
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Par pathologie, la répartition se fait de mani¢re trés inégale et on peut schématiquement

décrire que:

les ACJ se manifestent soit par une uvéite antérieure ou une pan uvéite (respectivement 23
et 15 yeux, soit 61 et 39%),

les uvéites isolées sont, dans une trés grande majorité, représentées par une pan uvéite (34
des 40 yeux soit 85%),

la maladie de Behget a une symptomatologie équilibrée entre uvéite postérieure et pan
uvéite (quatre yeux sur huit soit 50%, pour les deux),

a Dinverse, les spondylarthropathies, se révélent surtout sous la forme d’une uvéite

antérieure (6 yeux sur 8, soit 75%).
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4. Acuité visuelle initiale

TOTAL ACJ SPA Uv. Isolée Behget Autres
0 0 0 0 0 0 0
PL 1 0 0 1 0 0
VBLM 1 1 0 0 0 0
0.05 1 0 0 1 0 0
0.1 2 1 0 1 0 0
0.2 2 1 0 0 0 1
0.3 5 2 0 2 0 1
0.4 6 1 0 4 0 1
0.5 4 1 1 1 0 1
0.6 4 1 0 3 0 0
0.7 7 4 0 2 1 0
0.8 1 4 2 4 1 0
0.9 6 0 1 3 0 2
1.0 57 22 4 18 6 7
TOTAL 107 38 8 40 8 13

Nous avons effectué une répartition de ’acuité visuelle selon les critéres déja observés dans
les différentes études précédentes, a titre comparatif.

Ainsi nous trouvons, pour 1’acuité visuelle initiale :

e AV<I/10 : 5 des 107 yeux soit 4,7% de 1’échantillon total (cécité),
e 1/10<AV<3/10 :7des 107 yeux soit 6,5% (malvoyance),
e AV>3/10 : 95 des 107 yeux soit 88,8%.
AV initiale moyenne
Moyenne 0.79
ACJ 0.80
SPA 0.87
Uv. Isolée 0.75
Behcet 0.94
Autres 0.78

L’acuité visuelle moyenne initiale est de 0.79 toutes pathologies confondues.

En comparant les différents échantillons pour chaque pathologie, on constate que :

e L’acuité visuelle initiale moyenne des ACJ est sensiblement identique a celle de
I’échantillon total avec une moyenne de 0.80,

e Celle des SPA est par contre plus élevé avec une moyenne de 0.87,

e Celle des uvéites isolées est, a I’inverse, la plus basse de toute 1’étude, avec une acuité
visuelle moyenne de 0.75,

e Enfin, la valeur concernant la maladie de Behget est la plus élevée avec une acuité visuelle

moyenne initiale de 0.94.
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5. Présence d’une hypertonie

Ré partition des 5 hypertonies suivant I'étiologie

OAG)
| Sarcoidose

Sur les cing hypertonies présentes sur 107 yeux dans cette étude (4,6% des uvéites de I’étude),

quatre d’entre elles (80%) appartiennent au groupe des ACJ, alors que seulement une (20%) a

¢été mis en évidence dans la seule étiologie de sarcoidose de cette étude.

De maniére plus détaillée, nous pouvons préciser que :

Trois se sont résolues uniquement grace au traitement anti-inflammatoire local (60%),
Une a nécessité la mise en place d’un traitement par collyre béta bloquant (ACJ) (20%),
Une a nécessité une bithérapie (béta bloquant et inhibiteur de I’anhydrase
carbonique)(dans le cas de la sarcoidose) (20%),

Une, enfin, (20%) a bénéficié, en plus, d’un traitement chirurgical par trabéculectomie
simple (ACJ), sans chirurgie de la cataracte associée dans le méme temps opératoire,

puisque celle-ci avait été réalisée 3 ans auparavant.

A noter que dans notre série, il existe un seul cas d’hypotonie (0,9% de notre série)

probablement par fibrose du corps ciliaire, qui a bien réagi au traitement par injection intra-

vitréenne de corticoides.
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E. Traitement et évolution

1. Traitement

AINS |Cortico| MTX Ig
ACJ 20 14 10 2 0 0 0 0 46 2,09
SPA 4 5 2 0 0 0 0 0 11 1,57
Uv. Isolée 1 20 0 1 1 2 1 1 27 1,17
Behcet 1 3 0 0 1 1 0 0 6 1,5
Autres 0 6 0 1 0 0 1 0 8 1
TOTAL 26 48 12 4 2 3 2 1 98 1,58

Dans notre étude, 93,5% des enfants ont bénéficié au moins & un moment donné d’un

traitement systémique pour leur uvéite.

Tous les détails résumés dans ce tableau ci-dessus excluent le traitement local a proprement

parler, ainsi que le traitement spécifique de chaque pathologie (anti-viraux, antibiotiques, anti-

fongiques, etc...).

Nous n’analyserons donc seulement le traitement anti-inflammatoire et systémique des

uvéites.

Concernant les thérapeutiques, on peut remarquer que:

La corticothérapie reste le traitement le plus utilisé par voie systémique dans 49% des cas,
essentiellement dans les uvéites isolées dans 41,6% des cas (20 fois sur les 48) et les ACJ
dans 29,1% des cas (14 fois sur les 48),

les AINS ont été utilisés dans 26 des 98 traitements systémiques (soit 27%), surtout dans
les ACJ (20 fois sur 26, soit 77% des cas),

Le méthotrexate représente 12% des traitements systémiques anti-inflammatoires (10 fois
sur 12 dans les ACIJ soit 83%),

D’autre part, 36% des enfants ont eu plus d’un traitement par voie systémique.

Concernant la pathologie :

Ce sont les ACJ qui ont été traitées le plus souvent avec 2,09 en moyenne par enfant,
surtout avec des AINS (43,5%), des corticoides (30,4%) et du Méthotrexate (21,7%).

A Dinverse, ce sont les uvéites chroniques qui ont nécessit¢ le moins souvent un
traitement par voie générale (1,17), mais ce sont elles qui ont utilis¢ le plus de traitements

dits « atypiques » (Imurel, Endoxan, Ciclosporine et INF) (soit 62,5%). Les corticoides
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par voie générale restent néanmoins le traitement le plus utilisé dans cette pathologie
(74,1%).
e Les SPA et la maladie de Behget ont un taux proche de la moyenne (respectivement 1,57

et 1,5) avec surtout un traitement par AINS et corticoides.

2. Récidives

Nombre 0 1 2 3 4 5 6 7 ou
plus
ACJ 0 3 F d 3 1 1 1 6
SPA 2 0 1 3 0 1 0 0
Uvéite Isolée 0 8 11 4 1 2 0 2
Behget 0 1 3 0 0 0 0 0
Autres 0 1 4 0 1 1 0 1
Total 2 8 26 10 3 5 1 9
Fréquence des récidives
Nombre
d'yeux

Nombre de récidives

On distingue grossiérement deux pics de fréquence dans les récidives a savoir, autour de 2
récidives et 7 récidives ou plus. Le nombre de récidives moyen est de 2,75.

Dans les ACJ, la fréquence est significativement plus grande avec 3,77 récidives dans cette

pathologie.

Répartition des récidives dans les ACJ

P

Nombre

O = N W s

Récidives
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Pour les spondylarthropathies, la fréquence de récidives est beaucoup moins importante avec

un taux de 2,28.

Répartition des récidives dans les SPA

B (LRI

2,5+

2.

Nombre 1,5
1.

0,5-

0

0 1 2 3 4 5 6 7 ou

Récidives

Pour les uvéites isolées, ce taux est proche par rapport de la moyenne, puisque I’on ne trouve

uniquement 2,82 récidives en moyenne.

Répartition des récidives dans les uvéites isolées

127
10

Nombre

Récidives

Enfin dans la maladie de Behget, ce taux de récidive est bien plus bas et se chiffre autour de

1,75,
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3. Complications
Toutes pathologies confondues, il existe dans notre étude, 74% d’enfants ayant développé au
moins une fois une complication au cours de leur maladie ophtalmologique.

Nous allons les subdiviser en complications du segment antérieur et segment postérieur.

3.1. Complications du segment antérieur

Complications du SA

30
25
20
15
10

Nombre

.o
R ,

Synéchies Cataracte Secclusion  Kératite en Taie
pup. bandelettes cornéenne

Parmi les complications du segment antérieur, trois sont fréquentes, a savoir :

e les synéchies irido-cornéennes ou irido-cristaliniennes (28 yeux sur 107 soit 26%) avec
39,2% d’uvéites isolées et 35,7% d’ACl.

e [’apparition la cataracte (12 yeux sur 107, soit 11,2% des cas) avec 66,6% d’AClJ.

e la sécclusion pupillaire est moins fréquente avec 6 yeux sur 107 (soit 5,6%).

Enfin, viennent des complications plus rares, mais qu’il s’agit de bien connaitre pour un

diagnostic précoce et une prise en charge efficace, que sont la kératite en bandelettes (2 yeux)

et une seule taie cornéenne sur kératite herpétique dans cette étude.

Les 2 cas de kératite en bandelettes (toutes sur ACJ), que nous avons répertoriés dans cette

étude ont seulement bénéficié du traitement médical par collyre EDTA sans qu’il y ait besoin

d’en arriver a un traitement chirurgical, toujours plus difficile a réaliser chez I’enfant.

La taie cornéenne sur kératite herpétique a conservé une acuité visuelle de 3/10 et n’a pas

bénéficié, a ce jour, de traitement chirurgical par greffe de cornée, connaissant les difficultés

de suivi mais surtout le fort taux d’échec chez les enfants (la taie est apparue vers 1’age de 6

ans).
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Les 3 tableaux suivants vont nous donner la répartition suivant les pathologies des

complications que nous avons pu rencontrer au niveau du segment antérieur.

Répartition des synéchies

1217

Nombre 61

ACJ |

w

Uv Isolée |

11 yeux pour les uvéites isolées soit 39,2%,

10 yeux pour les ACJ soit 35,7%,
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Sur les 28 synéchies répertoriées dans cette étude nous objectivons :

Toxocarose | gs

les autres pathologies représentées sont la SPA avec 2 yeux, un syndrome TINU avec 2

yeux , la sarcoidose avec 2 yeux et enfin 1 ceil pour la Toxocarose.

Répartition des cataractes

Nombre

QO = N W ke oo~ ®

ACJ Uv. Isolée

SPA

Toujours dans les complications du segment antérieur, I’autre facteur étudi¢ a été la présence

d’une cataracte. Nous n’avons tenu compte ici que des cataractes suffisamment amblyogénes

et donc celles qui ont bénéficiées d’un traitement chirurgical (12 yeux sur 107 soit 11,2%).

Sur les 12 cataractes opérées, 8 appartenaient au groupe des ACJ soit 66,7% des cas.

Les autres pathologies présentes sont respectivement les uvéites isolées avec 3 cas (25%),

et une seule spondylarthropathie (8,3%).
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Comme particularités de ces chirurgies de la cataracte, nous retrouvons :

- Aucune n’a été réalisé en urgence (comme par exemple non accés au fond d’ceil),

- Toutes ont été programmées aprés une période non-inflammatoire de 3 mois,

- Toutes ont bénéficié d’une extraction du noyau cristallinien par phacophagie,

- 6 de ces chirurgies (soit 50%) n’ont pas eu d’implantation, et concernaient dans tous les
cas des ACJ, probablement du au fait que celles-ci ont un taux de récidive beaucoup plus
important que dans les autres pathologies,

- 2 enfants ont été opéré des 2 yeux (ACJ et uvéite isolée), autour 1 et 3 ans d’intervalle,

- Enfin, en cas d’implantation, ’implant choisi a toujours été¢ un implant type PMMA

hépariné.
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3.2. Présence d’une pars planite

Répartition des pars planites

Uvéite isolée Behget SEP Toxocarose

La présence d’une pars planite rentre classiquement dans le cadre nosographique des uvéites
intermédiaires.

Sur les 107 yeux de notre étude, 31 ont présenté une pars planite rentrant toutes dans le cadre

des pan-uvéites (soit 28,9%).

Une majorité d’entre elles appartiennent au groupe des uvéites isolées (20 cas sur 31 soit
64,5%).
Les autres pathologies sont donc beaucoup moins représentées et on compte respectivement 4

cas pour la maladie de Behget, 3 cas pour les ACJ, et 2 cas pour la sclérose en plaques et la

toxocarose.

Dans trois cas seulement, ces foyers de pars planite ont été traités par cryothérapie locale sous

anesthésie générale (soit 2,8% des 107 yeux).
Deux de ces cryothérapies ont été réalisées dans le cas d’uvéites isolées (66,7% des cas), alors

que ¢’est seulement dans un cas d’ACJ que ce traitement a été utilisé.

3.3. Ponction de chambre antérieure et prélevements vitréens (1,8%).

Un seul enfant a bénéficié d’une ponction de chambre antérieure, a but diagnostique et
thérapeutique, qui a permis d’objectiver une uvéite a herpés simplex virus, grice aux
méthodes indirectes et directes précédemment citées.

Un seul prélévement vitréen a été réalisé qui s’est révélé négatif.
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3.4. Atteintes et complications du segment postérieur

Répartition des atteintes du SP
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Il existe un grand nombre d’atteintes et de complications du segment postérieur.

On décrit dans notre étude par fréquence:

e la hyalite (t¢moin le plus fréquent d’une inflammation du segment postérieur) avec 58
yeux atteints sur 107, soit 54,2% des cas (avec 55,1% des cas avec une uvéite isolée),

e la papillite avec 21 yeux atteints sur 107, soit 19,6% des cas (66,6% d’uvéites isolées),

e |’cedéme maculaire avec 18 yeux sur 107, soit 16,8% des cas (avec 44,4% des cas avec
une uvéite isolée),

e les vascularites avec 16 yeux atteints sur 107, soit 14,9% des cas (50% d’uvéites isolées).

Plus rarement, il a été observé dans cette étude deux décollements de rétine, une seule

membrane épi-rétinienne et une seule chorio-rétinite(dans le cadre d’une atteinte herpétique).
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4. Evolution de ’acuité visuelle

Initiale Finale Evolution
TOTAL 0.79 0.88 +0.09
ACJ 0.80 0.83 +0.03
SPA 0.87 0.92 +0.05
Uv. Isolée 0.75 0.92 +0.17
Behget 0.94 0.94 0
Autres 0.78 0.90 +0.12

Enfin, on établit la méme classification que pour I’acuité visuelle initiale, en les regroupant

par 3 catégories:

AV<1/10 : 3 yeux pour 107 (soit 2,8%). (cécité)
1/10< AV <3/10 : 3 yeux pour 107 (soit 2,8%). (malvoyance)
AV >3/10 : 101 yeux pour 107 (soit 94,4%).

A partir de ce tableau, plusieurs remarques peuvent étre faites :

L’ACUITE VISUELLE DES UVEITES S’EST AMELIOREE, en passant de 0.79 4 0.88,

TOUTES LES PATHOLOGIES ONT VU LEUR ACUITE VISUELLE S’AMELIORER,

a I’exception de la maladie de Behget (mais son AV initiale était déja tres élevée (0.94)),

LES ACJ ONT LE TAUX D’AMELIORATION LE PLUS FAIBLE (méme avec une

acuité visuelle basse (0.80)),

LES UVEITES ISOLEES ONT LA MEILLEURE AMELIORATION DE TOUT
L’ECHANTILLON (mais avaient I’acuité visuelle initiale la plus basse avec 0.75),

Malgré une bonne acuité visuelle moyenne initiale (0.87), LES SPA ONT QUAND
MEME UNE AMELIORATION DE LEUR ACUITE VISUELLE.
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TOTAL ACJ SPA Uv. Isolée Behget Autres
Finale | Evolution Finale Finale Initiale | Finale | Evolution Finale | Evolution Finale | Evolution
0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
PL 1 0 0 0 0 1 1 0 0 0 0 0 0
VBLM 0 -1 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
0.05 0 -1 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0
0.1 2 0 2 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0
0.2 2 0 1 0 0 0 0 0 0 0 1 0
0.3 1 -4 1 0 0 2 0 0 0 0 0 -1
04 1 -5 0 0 0 4 1 0 0 0 0 -1
0.5 1 -3 0 1 0 1 1 0 0 0 0 -1
0.6 7 3 3 0 1 3 2 0 0 0 0 1 1
0.7 4 -3 4 3 0 0 2 0 1 1 0 0 0 0
0.8 10 -1 4 6 2 1 4 2 1 1 0 0 0 0
0.9 1 -5 0 0 0 3 0 0 0 0 2 1 -1
1.0 77 20 22 6 18 33 6 6 0 7 10 3
TOTAL 107 0 38 8 40 40 8 8 0 13 13 0




DISCUSSION




A titre comparatif, il existe trés peu d’articles de la littérature qui aient traités des uvéites de
I’enfant comme dans notre série. La plupart d’entre elles se sont intéressées a un domaine
particulier de ce sujet (comme une pathologie, une prise en charge chirurgicale, un mode de

traitement, etc...), sans faire une étude descriptive générale comme la nétre.

De plus, il est nécessaire de préciser que la plupart des résultats que nous rapportons de la
littérature proviennent de centres tertiaires, avec un recrutement pouvant étre différent,

notamment dans le nombre et le type de pathologies rencontrées.

Les uvéites de I’enfant sont connues pour étre moins fréquentes que celles des adultes.

Les trois principales études portant sur la fréquence des uvéites enfants/adultes retrouvent des
chiffres compris entre 5 et 6% des uvéites en moyenne (11) (12) et (13).

Les premiers travaux portant sur les uvéites de I’enfant, au sens strict,(14) en 1984 ont trouvé

une incidence annuelle de 6 pour 100.000 enfants.

Les variations retrouvées dans les différents articles (1),(2), (3), (5), (11), (12), (13) et (15)
sont probablement dues non seulement aux différences géographiques, mais aussi aux centres
de référence et a la définition de 1’age pédiatrique.

Les principales études épidémiologiques se basent sur la description des uvéites chez les

patients de moins de 16 ans.

Notre étude s’est basée sur une série de 62 enfants suivis par le service de pédiatrie et les deux

services d’ophtalmologie de Nancy.

Nombre d'enfants par étude

Notre série
Davis 2004 (5)

De Boer 2003 (3)

Edelsten 2003 (2)

Foster 1996 (1)

0 20 40 60 80 100 120 140 160
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Une des plus ancienne étude sur les uvéites de I’enfant a été celle de Perkins (12) en 1966 qui
a reporté une série de 150 enfants. Celle de Kanski en 1984 (11) porte sur 1’analyse de 340
enfants en Angleterre.

Les principales études récentes aux Etats-Unis (Foster, Boston) en 1996, en Angleterre
(Edelsten, Londres) en 2003, en Hollande (De Boer, Utrecht) en 2003, et plus tard aux Etats-
Unis en 2004 (Davis, Miami) regroupent des séries encore une fois plus importantes que la

notre avec respectivement 130, 151, 123 et 148 enfants.

Le temps de suivi moyen a été respectivement de 12 ans pour Foster (1), 3 ans pour De Boer
(3) et de 6 ans pour Davis en 2003 (5). Cette donnée sera bien siir & prendre en compte

notamment dans le cas du nombre de survenue de complications et de pronostic visuel final.

[’age de découverte a été aussi un facteur étudié, mais de maniére beaucoup moins détaillé.
L’age moyen de découverte a été de 8 ans pour De Boer (3) et de 10,4 ans pour Davis (5),
toutes pathologies confondues.

Nos résultats sont un peu inférieurs a ceux-ci puisque I’dge moyen de découverte est de 7,6
ans.

Une seule étude reprend les critéres d’dge en les subdivisant en 4 sous-groupes différents

comme nous ’avons fait.

Edelsten 2003 (2) Notre série
0a4ans 32 32
5a9ans 30 31
10 a2 14 ans 18 29
Sup. 415 ans 20 8
Total 100 100

Par rapport a I’étude d’Edelsten en 2003, on constate des équivalences de résultats pour les
périodes de 0 4 4 ans et de 5 & 9 ans. Par contre, il semble exister une plus grande proportion
d’enfants de plus de 15 ans (20% au lieu de 8% de notre étude), par rapport a la tranche d’age

de 10 et 14 ans (18% au lieu des 29% de notre étude).

En prenant ces chiffres par pathologies, on constate que 1’dge moyen des ACJ a été de 3,8 ans
(avec 72,7% des enfants compris entre 3 et S ans), ce qui est sensiblement inférieur aux

chiffres retrouvés par Foster (1) avec un dge moyen de 7,1 +/- 4,3 ans.
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Les uvéites isolées dans notre étude avaient un dge moyen de 9,7 ans ce qui confirme les

données de la littérature retrouvées par Foster avec 8,6 +/- 3,7ans.

L’age moyen de découverte pour la maladie de Behget était de 10,7 ans dans notre €tude, un
peu moins que celui objectivé par Tugal-Tutkun (13,6 ans) dans son étude spécifique de cette

maladie en 2003 (10).

L’age moyen de découverte des SPA juvéniles dans notre étude a ét¢ de 11 ans, confirmant

les résultats de Kanski (11).
Enfin, pour le diagnostic de sclérose en plaques, celui-ci a ét¢ révélé a I’age de 12 ans
confirmant un article sur un cas isolé comme dans notre étude (19), initialement par une

uvéite.

Le critére concernant la répartition selon le sexe a été, par contre, bien plus étudi¢ que celui
de ’age moyen de découverte. Nous rapportons a titre comparatif les résultats ci dessous

suivant les auteurs.

Répartition selon le sexe

[} Garq:ons_l_ Filles |

S
\\ \ \ \ \'\ \\ .

Foster Edelsten De Boer Davis | Notre
1996 (1) 2003 (2) 2003 (3) 2004 (5) série

Toutes les études confirment donc une majorité de filles atteintes dans les uvéites de I’enfant
(1), (2), 3) et (5).

Notre série retrouve des chiffres identiques a ceux retrouvés par Edelsten (2) et notre
proportion de filles est encore plus important par rapport aux autres études indiquées ci-

dessus.

Cette tendance se confirme pour les ACJ (86,4% de filles), comme le montre aussi en 1984

Kanski (avec 73% de filles) (11), et pour les uvéites isolées (61%).
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Cette répartition s’inverse pour les SPA (83,3% de garcons) (41 enfants sur 46 pour Kanski
().
Nous retrouvons un rapport identique pour la maladie de Behget (sex ratio de 1), alors que

celui-ci est en faveur des gargons dans 69,4% des cas dans une autre étude (10).

Ensuite, nous avons voulu nous pencher sur le descriptif des motifs de consultation de notre
série.

Le principal motif de consultation de notre étude a été une uvéite avec 35% des cas, suivi par
les arthralgies dans 23% des cas (dont 86,3% des cas étaient des ACJ).

L’aphtose a été révélatrice de la maladie dans seulement 2% des cas (soit 50% des maladies

de Behget alors que ce symtome a été initial dans 63,8% des cas dans une étude de 2003) (10).

Nous avons ensuite analysé la répartition des pathologies rencontrées, entre notre série et les

quatre plus récentes entre 1996 et 2004.

Les valeurs sont représentées sur le graphique ci dessous, et sont toutes en pourcentage.

Foster 1996 (1) |Edelsten 2003 (2)| De Boer 2003 (3) | Davis 2004 (5) | Notre série
Uveéite isolée 21,5 44 53,6 26,4 37
ACJ 41,5 47 20 23 36
SPA 0,7 0,5 0 6,8 10
Behcget 0,7 0,5 0 0,7 6
Autres 35,6 8 26,4 43,1 1

Dans notre étude, nous retrouvons une majorité d’uvéites isolées avec 37% des étiologies
retrouvées.

Ces chiffres sont identiques a ceux retrouvés dans deux séries anciennes que sont celles de
Kimura en 1954 avec pres de 2 enfants sur 3, et de Perkins (1) en 1966 avec 49,8% des cas. Il
en est de méme pour 1’étude de De Boer en 2003 en Hollande ou celui-ci retrouve pres de
53% d’uvéites isolées.

Dans deux autres études un peu plus tardives (1) et (2), la pathologie la plus fréquente est
I’ACJ avec respectivement 41,5% et 47% des étiologies des uvéites de ’enfant, confirmant
les résultats de Kanski en 1984 avec 277 ACJ sur 340 enfants atteints d’uvéites.

Nous retrouvons par contre une proportion plus importante de SPA juvéniles (10%),
pourcentage par contre proche de celui de Kanski en 1984 avec pres de 16% de SPA (11).
Pour la maladie de Behget (6% des enfants dans notre étude), les résultats tournent autour de 0

4 0,7% des cas dans les autres études.
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La période entre le premier diagnostic et le diagnostic d’uvéite a €té le critére suivant
d’analyse de notre série.

11 a été¢ en moyenne de 18,6 mois, toutes pathologies confondues.

Pour les ACJ, Kanski (11) retrouve un délai de environ 42 mois (3,5 ans) entre la
symptomatologie articulaire et la symptomatologie ophtalmologique alors que le nétre est
plus court avec en moyenne un délai de 23,9 mois.

Pour les SPA, nous retrouvons une période entre les deux diagnostics de 8,6 mois , alors qu’il

est seulement de 3,3 mois pour la maladie de Behget.

L’uni ou la bilatéralité des atteintes des uvéites a €té aussi un facteur que nous avons voulu
comparé afin de pouvoir mieux I’interpréter.
Nous retrouvons, comme les deux études les plus récentes (3) et (5), une majorité d’atteintes

bilatérales avec 65% des enfants dans notre étude.

Foster 1996 (1) |Edelsten 2003 (2)| De Boer 2003 (3) | Davis 2004 (5) | Notre série
Unilatérale 77 NC 27 48 35
Bilatérale 23 NC 73 52 65
Total 100 NC 100 100 100

Ces données sont confirmées pour les uvéites isolées avec, dans 73,9% des cas, une atteinte
bilatérale. Il en est de méme pour les ACJ (72,7% des cas) qui confirment les données de
Kanski en 1984 (71% d’atteintes bilatérales).

Dans les SPA, Patteinte est par contre unilatérale dans 85,7% des enfants de notre étude,
toujours confirmée par I’étude citée ci-dessus (11) avec 100% des cas.

L’ atteinte est bilatérale dans 86,2% des cas (sur 36 enfants) pour la maladie de Behget (10),

alors que nous retrouvons 100% de nos enfants atteints de cette pathologie dans notre étude.

Pour les pathologies articulaires inflammatoires comme les ACJ et les SPA, certaines
spécificités ont retenu notre attention et nous nous sommes attachés a les comparer avec celles
de la littérature.

Pour les ACJ, la répartition de notre échantillon s’est fait entre 45% de formes oligo-
articulaires, et 55% de formes poly-articulaires, alors que nous ne retrouvons aucune forme
systémique.

Dans les études (6), (8), et (11), cette tendance est inverse avec respectivement 86, 66 et 90%

de formes oligo-articulares.
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Les anticorps anti-nucléaires sont souvent présents (dans 100% de nos formes oligo-
articulaires et 93% de nos formes poly-articulaires), confirmant les études (6) et (11) avec
respectivement des résultats de 80 et 90%.

Dans les SPA juvéniles, nous retrouvons la présence dans 77,8% des cas du typage HLA B27

positif, comme chez Kanski (11) dans 94% des cas en 1984.

Aprés 1’étude des différentes pathologies rencontrées et le caractére uni ou bilatéral des
uvéites de I’enfant, nous avons analysés leur répartition anatomique.

Toutes les classifications que nous répertorions se sont basées sur le dernier consensus établi
par 'LLU.S.G (International Uveitis Study Group) en 1987, et qui sert pour le moment de

modeéle de référence.

Foster 1996 (1) | De Boer 2003 (3) | Davis 2004 (5) Notre série
Uv. Antérieure 58,4 36 30,4 35
Uv. Intermédiaire 20 24 27,7 0
Uv. Postérieure 13,8 19 23,7 8
Pan Uvéite 7,6 21 18,2 57
Total 100 100 100 100

La répartition anatomique est treés variable selon les études.
La principale particularité que nous retrouvons est la majorité des pan uvéites dans notre série

avec 57% des cas, que nous ne retrouvons pas ce critere dans les autres études.

Il semble que celles-ci trouvent, en effet, une majorité d’uvéites antérieures (1), (3) et (5),
alors qu’Henderly (14) retrouve par contre lui une prépondérance des atteintes exclusives du

segment postérieur, avec 38,4% des enfants en 1987.

Par contre, toutes les études semblent confirmer nos résultats suivants :
e dans les uvéites antérieures, ce sont les ACJ qui sont majoritaires (62% des cas dans notre
étude,

o dans les pan-uvéites, ce sont les uvéites isolées qui prédominent (56% des cas).

A noter que nous ne retrouvons aucune uvéite intermédiaire isolée (pars planite).

Toutes celles retrouvées dans notre étude font partie du groupe des pan uvéites.
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Nous avons ensuite comparé les différents chiffres de la littérature concernant I’acuité visuelle
initiale, bien qu’il y ait peu d’études récentes analysant ce criteére.

Nos résultas initiaux sont bien meilleurs que ceux observés dans les études (1) et (5) en 1996
et 2004, probablement grace a un dépistage plus précoce des uvéites dans les cas ou il existait

une pathologie systémique associée.

Foster 1996 (1) | Davis 2004 (5) Notre série
Inférieure & 1/10 25,7 38 47
Entre 1/10 et 3/10 30 18 6,5
Supérieure a 3/10 443 44 88,8
Total 100 100 100

En effet, nous retrouvons plus de 88% d’enfants avec une acuité visuelle initiale supérieure a

3/10 alors que les chiffres sont aux alentours de 44%, soit la moitié, dans les deux autres

études.

Les enfants ayant une acuité visuelle inférieure a 1/10 sont par contre bien plus nombreux
dans ces études (25 et 38% des cas), alors que notre pourcentage n’est que de 4,7% dans notre

étude.

Le traitement des uvéites reste un point important a comparer puisqu’il est probablement
optimal lors d’une bonne coopération entre ophtalmologue et pédiatre.

Son analyse découle du tableau ci-dessous (résultats en pourcentage).

Foster 1996 (1) |Edelsten 2003 (2)| De Boer 2003 (3) | Davis 2004 (5) | Notre série

Total 71 40 46 48,2 93,5
Sup. a 1 traitement NC 4 NC 23 36
Corticothérapie 48 19 32 26 59
AINS 49 NC 13 NC 27
Immunosuppresseurs 23 21 12 NC 24
Méthotrexate NC NC 9 8 12
Ciclosporine NC NC 3 NC 2
Endoxan NC NC NC NC 3

La corticothérapie systémique reste le traitement de référence concernant toute uvéite

chronique, résistant au traitement local, ou torpide (15).

Elle est donnée en premic¢re intention dans les uvéites isolées dans 74,1% des cas et dans les

ACJ dans 30,4% des cas.
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Cette donnée est confirmée par notre étude puisque celle-ci regroupe prés de 59% des enfants
traités par voie systémique, et ces chiffres sont confirmés par toutes les études récentes de
1996 a 2004, a I’exception de I’étude de Edelsten en 2003 qui privilégie les traitements
immunosuppresseurs chez 21% de ses patients.

Par contre, le pourcentage d’enfants ayant bénéficié d’au moins un traitement est bien

supérieur aux autres études (36% des enfants).

En terme de fréquence, les AINS viennent en deuxiéme position avec prés de 27% des cas,

confirmant I’étude de Foster en 1996. Dans 43,5% des cas, ils ont été administrés chez des

enfants atteints d’ACJ.

Pour le méthotrexate, il reste un traitement de 2°™ intention essentiellement dans les ACJ
(83% de ce traitement utilisé dans cette pathologie), confirmant la littérature (15), qui indique
qu’il est 'immunosuppresseur le plus utilisé dans celle-ci et qu’il a prouvé son efficacité.

Il peut étre utile en cas de corticothérapie prolongée pour éviter ses effets secondaires en
diminuant sa dose, et sa prescription est relativement facile (a raison d’une fois par semaine),
et peut s’administrer par voie orale voire en sous-cutan€ (15) (16).

Pour les traitements immunosuppresseurs, nous retrouvons les mémes chiffres que ceux
publiés par Foster en 196 et Edelsten en 2003 ou prés de 21 a 24% des enfants ont bénéficié
de ces thérapeutiques inhabituelles dans les uvéites . Ils restent le traitement privilégi€ des

uvéites isolées dans 62,5% des cas de notre étude, confirmant les données recueillies dans

Pétude.(15) (17) (18)

Aprés le descriptif et le comparatif du traitement des uvéites de 1’enfant, les complications de
ces pathologies inflammatoires oculaires ont nécessité une attention toute particuliére puisque

ce sont souvent elles qui influent sur le pronostic visuel final.

Foster 1996 (1) |Edelsten 2003 (2)| De Boer 2003 (3) | Davis 2004 (5) | Notre série
TOTAL 100 NC 76 94 74
Cataracte 51 NC 35 52 11,2
HTO 16 NC 19 33,1 46
Hypotonie NC NC 3 15,5 0,9
Synéchies NC NC NC 54,7 26
Kératite en bandelettes 37 NC 12 35,1 1,8
Hyalite 34 NC 17 35,1 54,2
OoMC NC NC 2 10,1 16,8
Décollement de rétine NC NC NC 10,1 1,8
MER NC NC NC NC 0,9

NC : Non Communiqué.

101




Nos résultats, concernant les complications du segment antérieur, sont bien meilleurs que les
trois séries retrouvées entre les années 1996 et 2004, probablement du & une meilleure gestion
de la maladie inflammatoire oculaire.

Dans I’étude de Foster en 1996, celui retrouvait 100% des enfants présentant une
complication au cours de la maladie, mais le suivi des uvéites de I’enfant de son étude est

beaucoup plus longue (12 ans).

Notre complication la plus importante a été la cataracte (pres de 11% des cas) alors que les
chiffres de la littérature se situent autour de 35 a 52% des cas.

Nous retrouvons un trés faible pourcentage de pathologies comme les hypertonies (4,6%), les
hypotonies (0,9%), les synéchies (pres de 26% alors que ce chiffre est double dans I’étude de
Davis en 2004).

Les complications du segment postérieur sont par contre plus fréquentes dans notre étude,
bien qu’il y ait peu d’études comparatives a ce sujet.

Les résultats concernant le nombre de hyalites retrouvées (54,2%), d’cedémes maculaires
(16,8%) sont plus importants qu’au cours des €tudes antérieures, a I’exception du nombre de
décollements de rétine ou nous n’objectivons que 1,8% des enfants atteints alors qu’il est de

10,1% des cas dans I’étude de Davis en 2004.

L’étude des complications peut étre complétée par ’analyse des interventions chirurgicales

rendues nécessaires par le développement de ces pathologies secondaires.

Foster 1996 (1) |Edelsten 2003 (2)| De Boer 2003 (3) | Davis 2004 (5) | Notre série
TOTAL NC 16 28 21,1 22,6
Cataracte 21 14 27,6 NC 11,2
Vitrectomie 7 NC 9 NC 3,2
Chelation EDTA 3.4 NC 1,6 NC 0

Chir. Filtrante 7,3 NC 8,1 NC 0,9
Cryothérapie 52 NC 6,5 NC 2,8
Prélévements NC NC 17 NC 1,8

Nos résultats objectivent que le nombre de chirurgies est bien moins important dans notre
étude par rapport aux antérieures.

Le nombre de chirurgies de cataracte (11,2%), de vitrectomies (3,2%), de chirurgies filtrantes
(0,9%), de cryothérapies sur foyers de pars planite (2,8%) et de prélévements invasifs

(ponction de chambre antérieure et prélévements vitréens) sont beaucoup moins fréquents.
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De méme, nous n’avons objectivé aucune chélation par EDTA de type chirurgical dans notre
étude, bien que celle-ci ait prouvé son efficacité¢ dans le traitement des kératopathies en
bandelettes dans les uvéites chroniques. (27)

Par contre, nos résultats rejoignent ceux de la littérature ol nous mettons en évidence une
majorité d’ACJ dans les indications de chirurgie de la cataracte (66,6% des cas) et une

majorité d’uvéites isolées dans les indications de cryothérapie en cas de foyers de pars planite.

Enfin, nous avons comparé le dernier critere de notre étude avec ceux de la littérature, en
analysant ainsi I’évolution de I’acuité visuelle (entre initiale et finale) qui est, bien siir, un des
points les plus importants, car il permet de juger si la prise en charge générale de cette

pathologie a été correcte.

Foster (1) Initiale Finale
Inférieure & 1/10 257 19
Entre 1/10 et 3/10 30 28
Supérieure a 3/10 443 53
Total 100 100
Davis (5) Initiale Finale
Inférieure a 1/10 38 21
Entre 1/10 et 3/10 18 21
Supérieure & 3/10 44 58
Total 100 100
Notre série Initiale Finale
Inférieure & 1/10 4,7 2,8
Entre 1/10 et 3/10 6,5 2,8
Supérieure a 3/10 88,8 94,4
Total 100 100

Méme avec des résultats initiaux meilleurs que ceux rencontrés dans la littérature, nous
obtenons une acuité visuelle finale qui reste excellente, et nous parvenons méme a obtenir une
amélioration en passant de 88,8% a 94,4% des enfants ayant une AV supérieure a 3/10 au
terme de cette étude.

Quant au pourcentage d’enfants ayant une acuité visuelle inférieure a 1/10, celui-ci a baiss€ au
terme de cette étude prouvant ainsi I’efficacité, le suivi régulier et la bonne coopération entre

ophtalmologiste et pédiatre dans la prise en charge des uvéites de I’enfant.
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CONCLUSION




[’analyse des résultats de ce travail met en évidence la diversité des uvéites de I’enfant, t:?z‘h{‘%!
sur le plan du mode de présentation, de ses caractéristiques que du mode évolutif de la

maladie.

Le suivi clinique, le bilan étiologique et la prise en charge thérapeutique doivent étre adaptés

a chaque enfant pour une meilleure efficacité et ainsi limiter le nombre des complications

oculaires, iatrogeénes et générales.

A Tissue de ce travail, nous retiendrons tout particuliérement, ’importance de la prise en
charge précoce des manifestations inflammatoires intra-oculaires grace a une parfaite
connaissance des pathologies inflammatoires et de ses modes de révélation, ce qui permet de

limiter la dégradation visuelle et la survenue d’éventuelles complications.

La coopération entre pédiatre et ophtalmologue nous parait indispensable, a la fois pour le
dépistage des pathologies systémiques associées a 1’inflammation intra-oculaire quand celle-ci
est le point d’appel, ou a I’inverse pour rechercher des signes oculaires devant une pathologie

inflammatoire systémique.

Le traitement général doit étre instauré par les pédiatres et son adaptation guidée par

I’évolution des manifestations oculaires.

Nous voudrions également insister sur le suivi régulier et chronique de ces enfants, qui nous

apparait étre une notion fondamentale pour une évolution favorable.
Le faible taux de complications retrouvés dans notre série et la relative bonne acuité visuelle

par rapport aux séries de la littérature peuvent sans doute étre expliqués par une excellente

coopération entre les services d’ophtalmologie et de pédiatrie du CHU de Nancy.
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RESUME DE LA THESE

Etude rétrospective d’une série de 62 enfants (107 yeux) atteints d’uvéite ayant pour but
d’analyser les caractéristiques et I’évolution de la maladie.

Variables analysées: 4ge de survenue(moyen:7,6), sexe(64,5% de filles), motif de
consultation(uvéite:56,4% et arthralgies:37,1%), étiologies(uvéite isolée:37,1%, arthrite
chronique juvénile:35,5%), uni(27,4%) ou bilatéralité, classification
anatomique(antérieure:35%, pan-uvéite:57%), acuité visuelle initiale(moyen:0,79) et
finale(0,88), traitements(corticothérapie:49%, anti-inflammatoires non stéroidiens:27%) et
complications(synéchies:26%, cataracte:11,2%, papillite:19,6%, cedéme maculaire:16,8% et
vascularite:14,9%). '

Résultats comparables a ceux de la littérature a I’exception du taux de complications plus bas
et d’une meilleure acuité visuelle finale, sans doute du a une collaboration efficace avec les
pédiatres et au suivi ophtalmologique systématique des enfants porteurs d’une pathologie
systémique pouvant accompagner 1’uvéite.
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