WHITE SPOTS SYNDROMES

VEROUGSTRAETE C.*

RESUME

Les différents types de taches blanches du fond d'ceil

sont analysés

A. Taches blanches en phase aigué, disparaissant
ultérieurement.

Multiple Evanescent White Dot Syndrome

Maladie de la griffe du chat

Microangiopathie du SIDA

Exsudats cotonneux

Maculopathie vitelliforme aigué

oW

B. Taches blanches en phase aigué, confluant puis
cicatrisant diffusément
1. Epithéliopathie en plaque aigué et multifo-
cale
2. Choroidite serpigineuse
3. Rétinite herpétique

C. Taches blanches en phase aigué, évoluant en ci-
catrices blanches avec pigmentation variable.
1. Choroidite multifocale - forme classique

la. Choroidopathie interne ponctuée
1b. Fibrose sous-rétinienne diffuse

. Rétinochoroidite toxoplasmique

. Choriorétinite tuberculeuse

. Choriorétinite syphilitique

. Maladie de Lyme

. Sarcoidose

. Ophtalmie sympathique

. Vogt-Koyanagi-Harada

. Rétinochoroidite bactérienne

. Rétinochoroidite fongique - Candida

. Rétinochoroidite a Pneumocystis carinii
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—_

D. Taches blanches tardives accompagnées ou non
de taches blanches- orangées initiales.
Maladie de Birdshot.
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SUMMARY

The different types of white spots occurring in the
fundus are analysed
A. Acute white spots, vanishing later on.
1. Multiple Evanescent White Dot Syndrome
2. Cat scratch disease
3. AIDS microangiopathy
4. Cotton-wool spots
5. Acute vitelliform maculopathy

B. Acute white spots with coalescence and diffuse
scarring
1. Acute posterior multifocal placoid pigment
epitheliopathy
2. Serpiginous choroiditis (geographic choroidi-
tis)
3. Herpes retinitis

C. Acute white spots becoming white scars with

variable pigmentation

1. Multifocal choroiditis - classical form

la. Punctate inner choroidopathy
1b. Diffuse subretinal fibrosis
Toxoplasmic retinochoroiditis
Tuberculous chorioretinitis
Syphilitic chorioretinitis
Lyme disease
Sarcoidosis
Sympathetic ophthalmia
Vogt-Koyanagi-Harada disease
Bacterial retinochoroiditis
Fungal retinochoroiditis - Candida
Pneumocystis carinii choroiditis
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D. Late white spots with or without initial white-or-
ange spots
Birdshot chorioretinitis
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Syndromes des points blancs, syndromes des
taches blanches, points blancs en phase
aigué, rétinite, rétinochoroidite,
choriorétinite, choroidite, cicatrice
choriorétinienne
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INTRODUCTION

De nombreuses maladies infectieuses, inflam-
matoires ou systémiques peuvent entrainer I'ap-
parition de taches blanches au fond d'ceil. Le
contexte dans lequel ces taches se dévelop-
pent, I'age du patient et son sexe, les sympto-
mes, la localisation, la forme des taches, les
symptémes oculaires associés, les symptomes
généraux associés et I'évolution de la maladie
permettront souvent de soupgonner I'origine des
taches et d’orienter les examens de laboratoire
et les examens complémentaires ophtalmolo-
giques qui permettront de poser un diagnostic
étiologique précis.

A. TACHES BLANCHES
EN PHASE AIGUE,
DISPARAISSANT
ULTERIEUREMENT

1. MULTIPLE EVANESCENT WHITE
DOT SYNDROME - MEWDS
(2,20,31,47)

Le multiple evanescent white dot syndrome tou-
che principalement des jeunes femmes qui se
plaignent d’une rapide détérioration de I'acui-
té visuelle, avec photopsies et scotomes, en gé-
néral a un seul ceil. Un syndrome grippal pré-
céde les plaintes dans 50% des cas.

Au fond d'ceil, on observe de multiples plages
blanches souvent discrétes, situées au niveau
de I'épithélium pigmentaire ou de la rétine pro-
fonde, ainsi qu’un aspect granité de la macu-
la.

Ces petites plages blanchatres peuvent étre ac-
compagnées de vitrite, d’cedéme papillaire et
de vasculite veinulaire segmentaire. A la fluo-
rographie, il peut y avoir une hyperfluorescen-
ce précoce des plages blanches, ainsi qu'une
vasculite rétinienne et papillaire. L'angiogra-
phie en vert d’'indocyanine (ICG) est d’une gran-
de aide diagnostique car les plages blanches
sont trés hypofluorescentes et nettement plus
nombreuses qu’au fond d'ceil ou a la fluorogra-
phie. Il est probable que la Iésion initiale soit
une choriocapillarite et que les plages blan-
ches visibles au fond d’ceil soient secondaires
a une atteinte de I'épithélium pigmentaire et
des photorécepteurs, lorsque I'atteinte chorio-



capillaire est suffisamment importante pour
perturber leur métabolisme. De plus, I'ICG dé-
montre une concentration de plages hypofluo-
rescentes autour de la papille, formant parfois
un véritable anneau hypofluorescent qui expli-
que I'élargissement de la tache aveugle obser-
vé chez certains patients.
L'électrorétinogramme (ERG) peut étre anor-
mal, avec une amplitude diminuée de I'onde a
et de I'ERP(early receptor potential) pendant la
phase aigué.

L'évolution se fait vers la résolution spontanée
des taches avec parfois de discretes altérations
de I'épithélium pigmentaire. Le pronostic vi-
suel est bon, mais I'affection peut rarement se
compliquer de néovaisseaux sous-rétiniens ma-
culaires, ou peut récidiver.

L'étiologie de la maladie est inconnue, mais une
cause virale a été évoquée.

2. LA MALADIE DE LA GRIFFE DU
CHAT (CAT SCRATCH DISEASE -
BARTONELLOSE) (3,25,34,49)

Les patients atteints ont été au contact de chats
et présentent en général une adénopathie dans
le territoire de la griffe, ainsi qu'un syndrome
grippal. L'atteinte, le plus souvent unilatérale,
se caractérise par une neurorétinite et d’éven-
tuelles discretes Iésions de rétinite multifocale
superficielle de 50 a 300u ayant parfois I'as-
pect d’exsudats cotonneux. Cette rétinite peut
obstruer des artéres ou stimuler une proliféra-
tion capillaire rétinienne, évoquant un angio-
me. Il y a parfois un Tyndall vitréen, une vas-
culite, une choriorétinite, un cedéme maculai-
re cystoide, et souvent une étoile maculaire.
L'atteinte postérieure peut s'accompagner d’une
uvéite antérieure, d’une uvéite intermédiaire ou
d'une panuvéite.

L'évolution est en général spontanément favo-
rable, sans cicatrice chorio-rétinienne, mais il
peut persister des cicatrices arrondies multifo-
cales plus ou moins pigmentées. Une perte
d’acuité visuelle définitive s’oberve en cas d’oc-
clusion artérielle, d’atrophie optique, d’'cedé-
me cystoide chronique ou de de choriorétinite
centrale (rare).

L'affection oculaire peut s'accompagner de symp-
tdmes généraux, avec température, malaise, fa-
tigue, adénopathies, atteinte du systeme ner-
veux central, pneumonie, hépatite, ostéomyé-

lite,... La bartonellose est aussi a I'origine de
I'angiomatose bacillaire cutanée et du syndro-
me oculo-glandulaire.

Le diagnostic se fait par biopsie ganglionnaire
ou par examen sérologique. Le traitement consis-
te en Doxycycline ou Rifampycine, mais la gué-
rison spontanée est fréquente.

3. LA MICROANGIOPATHIE DU SIDA
(28)

Le virus du Sida peut engendrer une microan-
giopathie dans la rétine avec exsudats coton-
neux. Il convient de distinguer ces exsudats co-
tonneux d’une rétinite a CMV débutante dont
la |ésion est souvent un peu plus dense, ou ac-
compagnée d’ une petite hémorragie.

4. LES NODULES COTONNEUX

Les nodules cotonneux sont causés par I'occlu-
sion d’une artériole précapillaire, entrainant un
gonflement ischémique des cellules ganglion-
naires et l'interruption du flux axoplasmique
avec accumulation d’organites dans la couche
des fibres. Aprés quelques semaines a quel-
ques mois, I'artériole précapillaire se reperméa-
bilise et I'exsudat cotonneux se résorbe.

Les exsudats cotonneux isolés se rencontrent
dans I'hypertension artérielle, le diabéte, les
maladies du collagéne, le syndrome de Purt-
scher, la pancréatite aigué, le SIDA, I'anémie,
la leucémie, la septicémie et toute autre cause
d’occlusion artériolaire précapillaire. Il est pri-
mordial de rechercher une maladie générale en
présence d’'un exsudat cotonneux.

5. LA MACULOPATHIE
VITELLIFORME EXSUDATIVE
AIGUE (22)

Il s'agit d’'une affection rare, au cours de la-
quelle le patient se plaint d’'une diminution
d’acuité visuelle, parfois précédée d’un syndro-
me grippal et de céphalées.

Au fond d’'ceil, on observe de multiples Iésions
blanc-jaunatres, profondes, arrondies, d'Va a 1
diametre papillaire, s’Taccompagnant éventuel-
lement d'un discret décollement séreux réti-
nien et d'un discret Tyndall vitréen. La fluoro-
graphie au stade aigu peut étre muette ou mon-
trer de discretes plages hyperfluorescentes. Apres
quelques semaines, I'acuité visuelle s’amélio-
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re lentement et les Iésions prennent un aspect
plus jaune, masquant la fluorescence choroi-
dienne a la fluo et a I'ICG. L’électro-oculo-
gramme (EOG) est subnormal.

Le pigment jaune pourrait étre produit par I'épi-
thélium pigmentaire endommagé.

B. TACHES BLANCHES
EN PHASE AIGUE
EVOLUANT VERS
UNE CONFLUENCE,
PUIS UNE
CICATRISATION
CHORIO-RETINIENNE

1. L’EPITHELIOPATHIE EN PLAQUES
AIGUE MULTIFOCALE (APMPPE -
ACUTE POSTERIOR MULTIFOCAL
PLACOID PIGMENT EPITHELIO-
PATHY) (19,29,33,50)

La maladie touche des patients jeunes, ayant,
dans 30% des cas, eu un syndrome grippal peu
de temps auparavant. lls se plaignent d’une
chute brutale de I'acuité visuelle, le plus sou-
vent aux deux yeux, s'accompagnant de scoto-
mes.

Au fond d'ceil, on observe des foyers blanc-
jaune profonds, multiples et d'V2 a 1 diametre
papillaire. De nouvelles lésions peuvent conti-
nuer a apparaitre durant environ trois semai-
nes, disséminées au pole postérieur. Elles sont
accompagnées dans la moitié des cas de vitri-
te, et parfois d'uvéite antérieure, de dilatations
veineuses rétiniennes, cedéme papillaire, cede-
me maculaire cystoide et, rarement, épiscléri-
te ou iridocyclite. Apres quelques jours, les pla-
ges blanches commencent a cicatriser en leur
centre, puis au niveau de I'entiereté de la Ié-
sion, laissant des remaniements pigmentaires.
La fluorographie au stade aigu montre une hy-
pofluorescence des lésions fraiches aux temps
précoces, puis une imprégnation et parfois une
diffusion fluorescéinique aux temps tardifs. Au
stade cicatriciel, la fluorographie confirme les
remaniements parfois étendus de I'épithélium
pigmentaire avec effet fenétre. L'ICG montre un
retard de remplissage et une hypoperfusion cho-
roidienne témoignant d’une choriocapillarite
dont la surface est plus large que les Iésions
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visibles au fond d’ceil. Les plages blanches ré-
tiniennes traduisent la souffrance de I'épithé-
lium pigmentaire secondaire a la choriocapil-
larite. L'oedéme de I'épithélium pigmentaire
contribue probablement également a I'aspect
hypofluorescent, lors de la fluorographie. I’APMP-
PE a été associée a des manifestations géné-
rales, telles que vasculite du systeme nerveux
central, érythéme noueux, lupus érythémateusx,
maladie de Wegener, entérite, néphrite, thyroi-
dite, arthrite, tinitus, surdité transitoire et ver-
tiges.

Une image trés semblable a I' APMPPE s’est
vue en cas de tuberculose, sarcoidose, ophtal-
mie sympathique, leucémie, maladie de Lyme,
oreillons, syphilis, bartonellose adénovirus et
collagénose.

Le pronostic visuel est en général favorable,
avec récupération de I'acuité visuelle apres six
mois, de 7-8/10 en moyenne a au moins un
ceil, mais persistance de petits scotomes.

Les récidives sont rares et les complications de
néovaisseaux sous-rétiniens tres rares.

Un traitement par corticoides est indiqué en cas
de vasculite cérébrale et, éventuellement, lors-
que les lésions maculaires menacent la fovéo-
la.

2. LA/CHORO‘I'DITE SERPIGINEUSE
(GEOGRAPHIQUE) (10,26,45,46)

La choroidite serpigineuse présente, en phase
aigué, une image du fond d’ceil qui ressemble
a celle de 'APMPPE, mais, en principe, I'af-
fection touche des patients plus agés (30 a 50
ans), n'ayant pas fait de syndrome grippal et
sans association a d'autres affections systémi-
ques. Il existe néanmoins des cas frontiéres que
I'on peut difficilement cataloguer dans I'une ou
I'autre de ces deux maladies. L'atteinte est sou-
vent d’abord unilatérale, puis se bilatéralise,
avec récidives fréquentes; les premieres lésions
sont en général péri-papillaires et s'étendent par
pseudopodes, lors de poussées inflammatoi-
res, vers la périphérie rétinienne. Entre les pous-
sées, les lésions se cicatrisent; mais lors de
nouvelles poussées, une plage crémeuse acti-
ve apparait au bout des pseudopodes, grigno-
tant petit a petit la choriorétine. L'affection peut
s'accompagner d’une vitrite modérée dans 30%
des cas, de périphlébite rétinienne, d'occlu-
sion veineuse ou de néovaisseaux pré-rétiniens.



La fluorographie montre une hypofluorescence
précoce au niveau des zones fraiches et des ré-
cidives, avec imprégnation tardive. Les zones
cicatricielles montrent un effet fenétre. A I'lCG,
I"hypoperfusion choroidienne est plus étendue
gu’a la fluorographie; des zones hyperfluores-
centes voisines pourraient étre un signe d’acti-
vité inflammatoire sub-clinique.

La maladie est de mauvais pronostic, laissant
des cicatrices plus profondes que dans I’TAPMP-
PE, s'accompagnant souvent de métaplasie fi-
breuse de I'épithélium pigmentaire et de néo-
vaisseaux sous-rétiniens (30% des cas). Les
scotomes sont denses et I'acuité visuelle est
souvent basse. Les poussées inflammatoires
successives aboutissent a une pseudorétinite
pigmentaire et un ERG éteint, ce qui ne se voit
jamais dans ’APMPPE.

Divers traitements ont été tentés: corticoides,
immunosuppresseurs, cyclosporine, acyclovir et
hémodialyse. Les complications néovasculai-
res peuvent étre photocoagulées au laser.

3. LA RETINITE HERPETIQUE (17)

La rétinite herpétique apparait fréqguemment
dans un contexte d’atteinte herpétique extra-
oculaire antérieure. Elle s’Taccompagne d’'une
vasculite rétinienne, avec, chez le patient im-
munocompétent, une importante vitrite; en cas
d'immunodépression, le vitré peut étre tout a
fait clair. L'aspect de petites taches blancha-
tres superficielles (rétinite) a la périphérie de
la rétine ne dure que quelques jours. La coa-
lescence de ces taches donne ensuite I'image
caractéristique de nécrose rétinienne aigué.

C. PLAGES BLANCHES
EN PHASE AIGUE,
DEVENANT DES
CICATRICES
BLANCHES, AVEC
PIGMENTATION
VARIABLE

1. LA CHOROIDITE MULTIFOCALE
(7,12,14,23,48,51) - FORME
CLASSIQUE

La choroidite multifocale est une affection in-
flammatoire choroidienne idiopathique, tou-

chant des adultes jeunes (plus souvent la fem-
me que I'homme), qui se plaignent d’appari-
tion brutale de scotomes et de scintillements,
en général aux deux yeux, avec diminution mo-
dérée de I'acuité visuelle. Au fond d’ceil, on ob-
serve des plages jaunatres ou grisatres profon-
des a bords légerement flous, disséminées au
pole postérieur et en périphérie rétinienne, dont
le nombre varie de 7 a plus de 100, dont la
taille est d’Va a Y2 diametre papillaire, et qui
peuvent étre solitaires, confluentes, en bou-
quet, parfois a disposition curvilinéaire en pé-
riphérie ou concentrées autour de la papille. El-
les s’accompagnent dans 95% des cas d'une
vitrite, et parfois d’un cedeme papillaire ou d’un
cedeme maculaire cystoide, ainsi que d’une uvéi-
te antérieure dans 50% des cas. L'examen du
champ visuel révéle une augmentation de la ta-
che aveugle, et des scotomes nettement plus
étendus chez certains patients que ce que pour-
raient laisser supposer les Iésions rétiniennes.
L'électrorétinogramme est subnormal dans 50%
des cas. La fluorographie montre une hypo- ou
une hyperfluorescence précoce et une impré-
gnation des plages de choroidite au temps tar-
dif. AI'ICG, des plages hypofluorescentes, plus
nombreuses que les Iésions du fond d’ceil s’ac-
compagnent parfois de quelques plages hyper-
fluorescentes. Les plages inflammatoires évo-
luent vers une cicatrisation chorio-rétinienne a
I'emporte-piece, s'accompagnant d'une pig-
mentation variable. Les symptomes s'atténuent
en général spontanément et le pronostic visuel
est bon a condition qu’il n'y ait pas eu de 1é-
sion fovéolaire ni de complications néovascu-
laires sous-rétiniennes. La maladie peut réci-
diver.

Les Iésions sont dues a des granulomes lym-
phocytaires choroidiens, d’'origine inconnue mais
I'origine virale a été évoquée (parvovirus, Ep-
stein Barr virus).

- Deux autres affections sont probablement liées
a la choroidite multifocale:

A. LA CHOROIDITE INTERNE PONCTUEE
(PIC)

Il s'agit d'une affection qui touche principale-
ment des femmes plus jeunes que dans la cho-
roidite multifocale, souvent myopes et présen-
tant aux deux yeux des petites Iésions situées
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au niveau de la choroide interne et de I'épithé-
lium pigmentaire du p6le postérieur, sans vitri-
te ni uvéite antérieure. Les patientes se plai-
gnent de vision trouble, de photopsies et de
scotomes para-centraux. Il s’agirait d’'une cho-
roidite multifocale a minima, ce qui explique-
rait I'absence de vitrite. Des complications néo-
vasculaires ou fibrotiques sous-rétiniennes peu-
vent entrainer une perte définitive de I'acuité
visuelle.

B. LA FIBROSE SOUS-RETINIENNE
DIFFUSE

Les lésions inflammatoires se situent égale-
ment le plus souvent au niveau du pole posté-
rieur, mais des phénomenes inflammatoires chro-
niques a bas bruit, autour des cicatrices, en-
gendrent une réaction de fibrose sous-rétinien-
ne qui peut étre extensive et entrainer une per-
te de I'acuité visuelle. Les complications néo-
vasculaires sont fréquentes. Le pronostic de la
maladie est défavorable.

- Gass suggere qu'il existe un continuum al-
lant du syndrome de I'élargissement aigu idio-
pathique de la tache aveugle au multiple eva-
nescent white dot syndrome, a I'acute zonal oc-
cult outer retinopathy, a la choroidite multifo-
cale, car il a observé des patients qui récidi-
vaient sous I'une ou I'autre forme de ces mala-
dies.

2. LA RETINOCHOROIDITE
TOXOPLASMIQUE (TOXOPLASMA
GONDII PROTOZOAIRE
INTRACELLULAIRE) (6,42)

La rétinochoroidite toxoplasmique est la cause
la plus fréquente de rétinite nécrosante focale.
Elle peut étre congénitale ou acquise et se ca-
ractérise par une rétinite associée a une cho-
roidite secondaire et, éventuellement, une iri-
docyclite.

Le patient ou la femme enceinte se contami-
nent par I'ingestion de toxoplasmes, contenus
dans les feces de chats ou la viande insuffi-
samment cuite. Les toxoplasmes s’enkystent
dans la rétine, et se réactivent a certains mo-
ments sans raison apparente.

Au fond d’ceil, on observe une ou plusieurs |é-
sions blanches, isolées ou sur le bord d’une ci-
catrice ancienne, situées au niveau de la réti-
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ne, mais dont l'inflammation s’étend en géné-
ral jusqu’a la choroide. Le vitré est inflamma-
toire en regard de la lésion active, mais la vi-
trite peut étre généralisée et telle que le fond
d’ceil en devienne difficile a observer. Le foyer
nécrotique peut étre a I'origine d’une thrombo-
se artérielle ou veineuse. On peut observer une
vasculite rétinienne généralisée, une artérioli-
te, une papillite, un cedeme maculaire cystoi-
de ou un décollement séreux rétinien.

L "évolution se fait vers une cicatrice chorioré-
tinienne atrophique de pigmentation variable.
Les récidives inflammatoires sont classiques.
L'ceil adelphe est en général porteur de cica-
trices rétinochoroidiennes anciennes. Les sé-
quelles visuelles proviennent de la présence de
foyers ayant détruit la fovéola, de foyers juxta-
papillaires a I'origine de déficits arciformes, de
néovaisseaux sous-rétiniens centraux, d’occlu-
sion artérielle ou veineuse ou de décollement
de rétine a la suite d’une déchirure rétinienne
ou de fibrose vitréenne.

Le diagnostic se base sur I'aspect caractéris-
tique de foyers actifs en bordure de foyers ci-
catriciels, parallelement a la preuve sérologi-
que d'une infection ancienne. En cas de dou-
te, une sérologie de I'humeur aqueuse (rap-
port de Witmer), ou une PCR sur I'humeur
aqueuse ou le vitré peuvent étre utiles.

Le traitement le plus actif consiste en Pyrimé-
thamine, Sulfadiazine, acide folique, associés
a des corticoides. La Clindamycine est utilisée
en cas d'intolérance ou d’allergie aux deux pre-
miers médicaments. Ces traitements ne sont in-
diqués qu’en cas de Iésions maculaires, juxta-
papillaires ou d’ inflammation majeure car la
cicatrisation et la résolution de I'inflammation
se font, dans la majorité des cas, spontané-
ment en quelques semaines.

Le traitement au laser, a I'aveugle, autour des
cicatrices dans I'espoir de réduire les récidives
a été prouvé inefficace. Il n" a d'utilité qu’en cas
de complication néovasculaire.

3. LA CHORIORETINITE
TUBERCULEUSE (BACILLE DE
KocH) (27,36,38)

La choriorétinite tuberculeuse se caractérise par
la présence de plusieurs plages jaunatres, uni-
latérales dans 20% des cas, d'1/4 a plusieurs
diametres papillaires, situées principalement au



p6le postérieur. Le nombre de Iésions est le plus
souvent inférieur a six, mais peut aller jusqu’a
60. Elles peuvent étre accompagnées d’'un dé-
collement séreux rétinien, rarement d’un Tyn-
dall vitréen ou d’une sclérite, et évoluent vers
une cicatrice choriorétinienne atrophique de
pigmentation variable.La rétinite tuberculeuse
est plus rare que la choriorétinite et peut s’ac-
compagner de périphlébite, de vasculite isché-
mique, de vitrite et de névrite optique. Toutes
les structures oculaires peuvent étre atteintes.
La tuberculose est un des “grands imitateurs”
car elle peut engendrer toutes les formes d’in-
flammation intra-oculaire. Les lésions du fond
d’ceil correspondent a des granulomes caséeux.
Le bacille de Koch a été mis en évidence dans
la rétine, la choroide, le corps ciliaire, 'iris, la
cornée et la conjonctive. Les granulomes cho-
roidiens peuvent se voir lorsque les signes de
tuberculose générale sont encore inapparents,
mais la tuberculose miliaire ou la méningite tu-
berculeuse se compliquent classiquement de
multiples foyers de choroidite.

4. LA CHORIORETINITE
SYPHILITIQUE (SYPHILIS
ACQUISE - TREPONEMA
PALLIDUM) (4,15,21,37,39)

La choriorétinite syphilitique au stade aigu se
présente au cours de la syphilis secondaire (at-
teinte muco-cutanée, adénopathies, tempéra-
ture) mais se voit également lors d’'une ménin-
gite syphillitique. Elle se caractérise par des
plages jaunatres choriorétiniennes, dissémi-
nées au niveau du pole postérieur et/ou de la
périphérie rétinienne, s'accompagnant d'un Tyn-
dall vitréen et parfois d’hémorragies en flam-
meches. Il peut y avoir une vasculite occlusive
et des néovaisseaux pré-rétiniens, une neuro-
rétinite, un cedéme maculaire cystoide, un dé-
collement séreux rétinien parfois tres étendu,
une maculopathie stellaire. L'évolution se fait
vers des cicatrices rondes plus ou moins pig-
mentées, des migrations pigmentaires en spi-
cules, des altérations poivre et sel, avec par-
fois une atrophie optique. Il peut également ap-
paraitre des néovaisseaux sous-rétiniens. Au ni-
veau du segment antérieur, il peut y avoir une
uvéite granulomateuse, une kératopathie in-
terstitielle, une sclérite, une épisclérite ou une
conjonctivite.

La syphilis est une des infections appelée “grand
imitateur” car elle peut entrainer toutes les for-
mes d’inflammations intra-oculaires.Le spiro-
chete se retrouve dans diverses structures ocu-
laires telles que la rétine externe, la chorio-ca-
pillaire et I'humeur aqueuse.

Le diagnostic se base sur la présence de Ié-
sions muco-cutanées syphilitiques, I'anamne-
se des contacts sexuels, la sérologie, et éven-
tuellement la PCR dans I'humeur aqueuse. Le
traitement consiste en I'administration de Pé-
nicilline G intraveineuse a haute dose (2 a
5.000.000 U toutes les 4 heures, pendant 10
a 15 jours). Il est en effet prudent de traiter tou-
te syphilis oculaire comme une syphilis céré-
brale.

5. LA MALADIE DE LYME
(BORRELIOSE - SPIROCHETE
BORRELIA BURGDORFERI) (1,5)

La borréliose peut entrainer, principalement au
stade secondaire, une neurorétinite s’accom-
pagnant d'une choriorétinite. Il peut également
y avoir une vasculite rétinienne, une vitrite ou
une neuropathie stellaire. Les Iésions évoluent
vers une cicatrisation dont I'aspect final peut
évoquer une rétinite pigmentaire ou une syphi-
lis.

L'anamnése générale est importante. On re-
trouve une histoire de pig(re de tique (mais le
patient ne s’en souvient pas toujours), suivie
d’une éruption cutanée et d'un syndrome grip-
pal. L'atteinte cutanée caractéristique a ce sta-
de est un érythéme migrant, s'accompagnant
parfois de conjonctivite, de kératite et d'uvéi-
te, avec photophobie et douleur oculaire inter-
mittente. Au second stade de la maladie, il peut
apparaitre des signes neurologiques (méningi-
te, névrite), une cardite et une atteinte oculai-
re du pble postérieur. Le troisieme stade se ca-
ractérise par une arthrite des grosses articula-
tions qui peut survenir des mois a des années
apres. Elle peut s"accompagner de kérato-con-
jonctivite séche.

Le traitement se fait par pénicilline, tétracycli-
ne, érythromycine....

Tout comme la syphilis et la tuberculose, la ma-
ladie de Lyme est considérée comme un des
grands imitateurs en cas d’uvéite.
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6. LA SARCOIDOSE (24,30,43)

L'uvéite postérieure dans la sarcoidose est sur-
tout connue pour sa périphlébite, s’accompa-
gnant d’exsudation en taches de bougies, ainsi
que de vitrite avec nodules vitréens et pré-ré-
tiniens en collier de perles. La papillite, éven-
tuellement nodulaire, I'cedéme papillaire et
I'cedéme maculaire cystoide font également par-
tie du tableau classique. En outre, il peut 'y avoir
des nodules superficiels (sous I'épithélium pig-
mentaire) ou profonds (dans la choroide). Ceux-
ci sont disséminés au pole postérieur mais sur-
tout en périphérie et peuvent confluer.lls se pré-
sentent sous forme de taches gris-jaune, arron-
dies, d'1/2 a 1 diamétre papillaire, mais pren-
nent parfois I'aspect d’'une APMPPE. On peut
également observer une artérite sarcoidosique,
et des macroanévrismes, particulierement chez
les femmes agées qui présentent des cicatri-
ces rondes a I'emporte- piéce en périphérie ré-
tinienne. L'uvéite postérieure peut s’accompa-
gner d’une uvéite antérieure granulomateuse ré-
cidivante ou d’une uvéite intermédiaire.
L'évolution de l'uvéite postérieure se fait vers
la cicatrisation des granulomes, avec cicatri-
ces choriorétiniennes atrophiques a I'emporte-
piece tres caractéristiques. Il peut y avoir des
occlusions veineuses et d’'importantes plages
d’ischémie rétinienne avec néovascularisation
pré-rétinienne. Il peut également apparaitre des
néovaisseaux sous-rétiniens en bordure de ci-
catrices maculaires, ou une fibrose sous-réti-
nienne. L'cedéme maculaire cystoide chroni-
que est la cause la plus fréquente de perte d’acui-
té visuelle dans I'atteinte du segment posté-
rieur. La fluorographie et I'lCG démontrent I'at-
teinte rétinienne et choroidienne.

Sur le plan général, la sarcoidose touche les
poumons, les ganglions hilaires et autres, les
viscéres, la peau, les os, les articulations, les
glandes lacrymales et salivaires, ainsi que le
systeme nerveux central. Elle est plus fréquen-
te chez la femme et le noir américain.

Le diagnostic se base sur I'anamnese, I'aner-
gie cellulaire, la radiographie et le scanner du
thorax, le scan au Gallium, le lavage broncho-
alvéolaire avec rapport OK T4/0OK T8, la re-
cherche dans le sang de I'enzyme de conver-
sion de I'angiotensine, du lisosyme, d’altéra-
tions des immunoglobulines, du calcium, ou de
la calciurie. Le diagnostic de certitude se fait
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par biopsie et démonstration de la présence de
granulomes non caséeux, s'accompagnant de
prolifération de cellules épithéloides et de lym-
phocytes T helpers (CD4).

Le traitement consiste a administrer des corti-
coides, des immunosuppresseurs, de la cyclos-
porine et a pratiquer une photocoagulation au
laser en cas de néovascularisation.

Les nodules granulomateux semblent étre dus
a une réaction immunitaire excessive a un ou
plusieurs antigénes inconnus. Celle-ci pourrait
étre liée a une infection mycobactérienne chez
un individu génétiquement prédisposé, mais
cette hypothese n’est pas prouvée.

La sarcoidose fait partie des grands imitateurs
dans l'uvéite.

7. L’OPHTALMIE SYMPATHIQUE
(8,32)

L'ophtalmie sympathique est une atteinte auto-
immunitaire de I'ceil, survenant le plus sou-
vent entre trois semaines et six mois aprés une
plaie perforante ayant atteint I'uvée, mais I'at-
teinte peut étre beaucoup plus tardive. Le pa-
tient se plaint de photophobie, de larmoiement
et de vision trouble. Il existe une uvéite granu-
lomateuse bilatérale, touchant le segment an-
térieur et postérieur. Au niveau postérieur, il ap-
parait des Iésions grisatres ou crémeuses, pro-
fondes, multiples, arrondies, le plus souvent en
dehors des arcades vasculaires. Elles peuvent
confluer et donner un décollement séreux réti-
nien plus ou moins étendu. Elles évoluent en
cicatrices choriorétiniennes rondes, éventuel-
lement fibrose sous-rétinienne et parfois pseu-
do-rétinite pigmentaire cécitante. Il peut appa-
raitre des néovaisseaux sous-rétiniens centraux.
Les Iésions correspondent a des granulomes de
Dalen-Fuchs (cellules épithéloides, macropha-
ges, lymphocytes T et cellules de I'épithélium
pigmentaire). La fluorographie montre une hy-
poperfusion choroidienne au niveau des lésions
actives, avec imprégnation tardive et parfois té-
tes d’'épingles hyperfluorescentes et diffusion.
Le traitement consiste en I'administration im-
médiate de corticoides et/ou d'immunosuppres-
seurs ou de cyclosporine.



8. LA MALADIE DE VOGT-KOYANAGI-
HARADA (9,35,44)

Il s’agit en général de jeunes adultes orientaux,
japonais ou de patients pigmentés se plaignant
d’une chute brutale d’'acuité visuelle, en géné-
ral bilatérale, fréquemment dans un contexte
de céphalées, de nausées, parfois de troubles
neurologiques, de troubles de I'audition, de po-
liose, d’alopécie ou de vitiligo. La ponction lom-
baire montre une pléiocytose et une élévation
des protéines dans le liquide céphalo-rachi-
dien.

Au fond d'ceil, on apercoit des plages blancha-
tres, profondes, surmontées d’'un décollement
séreux rétinien. Ces plages peuvent confluer et
le décollement séreux peut devenir bulleux et
bouger en fonction de la gravitation. Dans cer-
tains cas, avec peu de décollement séreux, I'ima-
ge peut évoquer une APMPPE. L'affection s’ac-
compagne d’une vitrite, avec cedeéme papillai-
re, parfois quelques hémorragies rétiniennes et
éventuellement une étoile maculaire. La cho-
roide est épaissie et il peut y avoir des plis cho-
roidiens. La maladie peut s'accompagner d'une
uvéite antérieure sévere, ainsi que d’'une in-
flammation du corps ciliaire (myopie passage-
re, rarement fermeture de I'angle irido-cor-
néen). C'est une affection récidivante. La fluo-
rographie est typique et montre un retard de
perfusion choroidienne et des tétes d’épingle
hyperfluorescentes au niveau de I'épithélium
pigmentaire, a I'origine de diffusions abondan-
tes. L'ICG confirme le retard de perfusion cho-
roidienne avec des zones de non perfusion, des
fuites focales et une vasculite des gros troncs
choroidiens.

L'évolution se fait vers une résorption lente des
décollements séreux, s’accompagnant de re-
maniements de I'épithélium pigmentaire, ban-
des fibreuses ou pigmentées sous-rétiniennes
et lignes de démarcation. Dans certains cas, on
observe une décoloration diffuse du fond d’ceil
(aspect rouge) ou des plages blanches et atro-
phiques. L’affection peut se compliquer de néo-
vaisseaux sous-rétiniens ou d’atrophie optique.
L’origine de la maladie est mal connue, mais il
pourrait s’agir d’'une réaction immunitaire a la
mélanine médiée par cellules T. L'histologie
montre une inflammation granulomateuse de
I'uvée avec lymphocytes, cellules épithéloides
parfois géantes. La décoloration du fond d’ceil

correspond a une perte de mélanocytes cho-
roidiens et une infiltration lymphocytaire (T lym-
phocytes).

Le traitement, qui doit étre instauré au plus vite
pour éviter les séquelles, consiste en I'admi-
nistration de corticoides et d'immunosuppres-
seurs.

Les diagnostics différentiels sont principale-
ment la rétinite séreuse centrale, I'effusion uvéa-
le, 'ophtalmie sympathique, '’APMPPE et les
proliférations tumorales.

9. LA RETINOCHOROIDITE
BACTERIENNE (40)

Des emboles septiques peuvent causer, chez
des patients en général trés malades, des foyers
de rétinochoroidite avec vitrite sus-jacente et
éventuellement hémorragies a centre blanc.
Des foyers de choriorétinite peuvent également
s'observer. |l est primordial de rechercher la
source infectieuse (coeur, abcés, septicémie) et
d’en traiter la cause.

10. LA RETINOCHOROIDITE
FONGIQUE (11,18)

Les rétinites fongiques les plus fréquentes sont
des infections a Candida et a Aspergillus.

Les choriorétinites fongiques les plus fréquen-
tes sont I'histoplasmose (aux Etats-Unis), la
coccidioidomycose et la cryptococose.La réti-
nochoroidite a Candida touche des patients opé-
rés, sous corticoides ou antibiotiques, ayant
une perfusion ou une alimentation parentéra-
le, des patients ayant une déficience immuni-
taire ou des drogués. L'affection se caractérise
par des plages blanches dans la rétine surper-
ficielle, s'accompagnant d’opacités du vitré sus-
jacent, qui contient, typiquement, de petites
boules blanches. Les Iésions blanches de la ré-
tine s’accompagnent parfois de petites hémor-
ragies a centre blanc.

L'affection doit étre traitée au plus vite par Am-
photéricine B en intraveineux et nécessite par-
fois une vitrectomie avec injection d’Amphoté-
ricine B intra-vitréenne. Au stade cicatriciel, il
se forme des cicatrices rétinochoroidiennes atro-
phiques, plus ou moins pigmentées. Un puc-
ker maculaire ou des brides vitréennes peu-
vent nécessiter une vitrectomie.
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11. LA CHOROIDITE A
PNEUMOCYSTIS CARINII (13)

Le pneumocystis carinii est un agent opportu-
niste frequent devenant pathogene en cas d'im-
munodépression. Une choroidite multifocale
jaune-orange peut se voir, en particulier chez
le patient atteint de Sida, et traité par aérosol
de Pentamidine pour une pneumonie a Pneu-
mocystis carinii. Actuellement, ces Iésions ocu-
laires sont rares dans les pays occidentaux étant
donné les nouveaux traitements du SIDA.

D. TACHES BLANCHES
TARDIVES
ACCOMPAGNEES OU
NON DE TACHES
BLANCHES AU
STADE INITIAL DE LA
MALADIE

LA CHOROIDOPATHIE DE BIRDSHOT
(16,41).

La choroidopathie de Birdshot touche plus sou-
vent les femmes que les hommes, entre 24 et
70 ans, atteignant principalement la race blan-
che. Le patient se plaint de I'apparition de corps
flottants aux deux yeux, avec une lente dété-
rioration de I'acuité visuelle et une vision trou-
ble. L'examen révele une vitrite chronique et
des taches blanchatres choriorétiniennes ra-
diaires ovales (en grains de riz), situées dans
la choroide externe, principalement en dehors
des arcades vasculaires. Au stade initial, ces
taches peuvent étre inapparentes.On observe
également une vasculite, un cedéme papillai-
re, et un cedéme maculaire cystoide. La pa-
pille a souvent un aspect en fleur dii a des ta-
ches juxta-papillaires. Les potentiels évoqués
peuvent étre diminués, ce qui constitue un si-
gne de gravité. L'évolution spontanée se fait
vers une atrophie choriorétinienne de plus en
plus profonde et de plus en plus étendue, pou-
vant aboutir a un aspect de pseudo-rétinite pig-
mentaire, nyctalopie et dyschromatopsie. L'ERG,
parfois hypernormal au début, s’atténue au ni-
veau de I'onde b puis de I'onde a, pour aboutir
a une extinction dans les cas tres évolués. L'EOG
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peut étre subnormal. On peut également ob-
server une atrophie optique, des néovaisseaux
pré-rétiniens, des néovaisseaux sous-rétiniens
(rare) et une membrane épirétinienne. A la fluo-
rographie, les taches récentes sont en général
muettes. Elles peuvent étre hypofluorescen-
tes, s'imprégner légérement ou se voir par ef-
fet fenétre. Plus les taches sont anciennes, plus
I'atrophie accentue I'effet fenétre. Par ailleurs,
la vasculite se traduit par des fuites capillaires
parfois trés marquées, ainsi qu’une imprégna-
tion pariétale et des fuites au niveau des gros-
ses veines. L'cedéme cystoide peut étre parti-
culierement étendu, parfois jusqu’en dehors des
arcades vasculaires. L'ICG révéle des taches
plus nombreuses qu’a la fluorographie, situées
surtout le long des vaisseaux choroidiens, hy-
pofluorescentes aux temps moyens, devenant
isofluorescentes ou restant hypofluorescentes
aux temps tardifs. Les vaisseaux choroidiens
sont indistincts et I'on peut observer une hy-
perfluorescence tardive diffuse. L'affection évo-
lue par poussées et les symptémes fluctuent.
L'origine de la maladie est inconnue, mais elle
est associée au HLA A29 (sous-type 2). Sur le
plan anatomo-pathologique, on observe une in-
flammation granulomateuse avec cellules épi-
théloides et lymphocytes au niveau de la réti-
ne et de la choroide.

Le traitement consiste en corticoides, cyclos-
porine et immunosuppresseurs. Il permet dans
la majorité des cas d’assécher I'cedeme réti-
nien, de faire disparaitre les granulomes cho-
roidiens actifs récents et d’éviter I'évolution vers
la pseudo-rétinite pigmentaire. En cas de néo-
vascularisation, une photocoagulation est indi-
quée.

CONCLUSION

Le contexte oculaire et général ainsi que I'évo-
lution clinique permettent de classifier la ma-
jorité des taches blanches du fond d'ceil et d'éta-
blir un pronostic fonctionnel. L'étiologie préci-
se, bien établie parfois, reste souvent incon-
nue. Les progrés de détection virale et infec-
tieuse, et les avancées en immunologie et en
génétique permettront certainement de mieux
comprendre 'origine des taches blanches du
fond d'ceil dans les années a venir.
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