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Quintessence

® L'uvéite est la maladie inflammatoire de I'ceil la plus fréquente et elle consti-
tue I'une des principales causes de cécité et de perte de vision sévere.

® Luvéite antérieure est la forme qui prédomine dans la plupart des popula-
tions. Dans les pays occidentaux, I'uvéite antérieure aigué associée au HLA-B27,
avec ou sans spondylarthropathie (SPA) est, avec les uvéites idiopathiques, la
forme la plus courante. Les inflammations du segment antérieur de 1’ceil sont
cependant également observées dans le cadre de nombreuses maladies systé-
miques, les segments intermédiaire et postérieur étant alors également fré-
quemment impliqués. ChezI’enfant, 'uvéite antérieure chronique associée a une
polyarthrite juvénile idiopathique est une forme d’inflammation intraoculaire
classique. L'uvéite intermédiaire estla forme la plus rare. La sarcoidose et la sclé-
rose en plaques sont parmi les principales associations ou maladies causales.
L'uvéite postérieure vient au second rang dans la majorité des pays et représente
15-30% des cas. La plupart des uvéites postérieures reste d’étiologie incertaine.
La choriorétinite toxoplasmique est proportionnellement la plus représentée.

® Une approche systématique tenant compte des données épidémiologiques
connues a été élaborée pour faciliter le diagnostic en pratique de médecine
générale/interne. Un traitement approprié, le plus spécifique possible, si ce n’est
causal, ne peut résulter que d'une procédure diagnostique fiable avec, le cas
échéant, la mise en évidence d'une étiologie claire.

Summary
Uveitis: epidemiology and diagnosis

® Uveilis is the most frequent inflammatory eye disease and a major cause of
blindness and visual impairment.

® Anterior uveitis is the commonest form of the disease in most populations.
Apart from idiopathic uveitis, in Western countries HLA-B27-associated acute
anterior uveitis with or without spondylarthropathy is the most frequent cause.

® Onthe other hand, inflammation of the anterior segment also occurs in many
systemic diseases, often involving the intermediate or posterior segment.

® A typical form of intraocular inflammation in childhood is chronic anterior
uveitis associated with juvenile idiopathic arthritis. Intermediate uveitis is
the least common form. Most cases of intermediate uveitis are idiopathic, im-
portant further causes of this form being sarcoidosis and multiple sclerosis. Pos-
terior uveitis is the second most frequent form of uveitis in most countries, ac-
counting for some 15%-30% of cases. Toxoplasmic retinochoroiditis is by far the
most common identifiable aetiology of posterior uveitis, the remaining cases
being largely idiopathic.

® Takinginto consideration the known epidemiological distributions, a concept
is proposed for appropriate use of diagnostic tools in general practice/internal
medicine. Reliable diagnosis, if possible based on aetiology, is essential in for-
mulating appropriate causal therapy.

Epidémiologie et diagnostic de l'uvéite
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Le terme d’uvéite décrit une inflammation de
I'ceil (couche intermédiaire du globe oculaire,
comprenant la choroide, le corps ciliaire et 'iris)
et englobe des affections inflammatoires asso-
ciées a toute une série d’entités pathologiques.
Luvéite est la maladie inflammatoire la plus fré-
quente de I'ceil et elle constitue 'une des princi-
pales causes de perte de vision grave et de cécité.
Son incidence annuelle se situe entre 17 et 52 cas
pour une population de 100000 individus [1-4]
et sa prévalence est de 38-714 pour 100000 [1,
3, 4]. On estime qu’environ 10% des handicaps
visuels qui touchent les populations occidentales
sont dus a des uvéites; pres de 35% des patients
atteints d’uvéite souffrent d’'une perte de vision
significative voire méme d’une cécité au sens de
la loi [5]. Un diagnostic basé sur I’épidémiologie
est par conséquent absolument indispensable
pour envisager les traitements possibles.

Le diagnostic différentiel doit tenir compte aussi
bien des données démographiques que de la no-
menclature anatomo-pathologique [6]. La loca-
lisation de I'inflammation et I’évolution dans le
temps jouentun role primordial dans ce contexte;
s’agit-il d’'une inflammation aigué, d’une affection
chronique ou d’'une maladie récurrente? Les dif-
férences démographiques entre les pays indus-
trialisés et ceux en voie de développement impli-
quent des distributions statistiques différentes
au sujet des facteurs pathogenes potentiels. Des
voyages récents al’étranger, des contacts avec cer-
tains animaux et une éventuelle exposition pro-
fessionnelle doivent étre recherchés. La connais-
sance des différences de probabilité des étiologies
de I'atteinte inflammatoire intraoculaire en fonc-
tion de I’dge peut également étre tres utile.

Nous allons essayer d’établir un concept pour
'utilisation systématique et ciblée de certaines ai-
des au diagnostic, en nous fondant sur les carac-
téristiques de distribution épidémiologique et en
tenant compte de la réduction progressive des
ressources disponibles. Seul un diagnostic fiable,
avec si possible la mise en évidence d une étiolo-
gie précise, permetl’instauration d’un traitement
approprié et spécifique, si ce n’est causal. Ce point
est d’autant plus important que le diagnostic et
le traitement d’une inflammation intraoculaire
nécessitent souvent une approche et une prise en
charge interdisciplinaires.

Vous trouverez les questions a choix multiple concernant cet article a la page 1005 ou sur internet sous www.smf-cme.ch.
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Nomenclature anatomo-pathologique [6, 7]
Luvéite antérieure englobe une iritis et une iri-
docyclite. Une iritis est caractérisée par une réac-
tion inflammatoire du tissu iridien avec irritation
de la chambre antérieure; une iridocyclite est une
réaction supplémentaire du corps ciliaire et du
vitré antérieur (fig. 1 E1).

Dans l'uvéite intermédiaire, c’est I'infiltration
du corps vitré qui est au premier plan, sans at-
teinte de la choroide. Des lésions et des infiltrats
vasculaires peuvent également étre présents, de
méme qu'un décollement de rétine exsudatif. Une
participation antérieure sous forme d’une irrita-
tion légere a modérée de la chambre antérieure
est fréquente.

Dans la pars planitis, I'exsudatinflammatoire est
situé dans la région de la pars plana et il peut sur-
venir aussi bien dans le cadre d’une iridocyclite
que d’une uvéite intermédiaire.

Le terme d’uvéite postérieure englobe la choroi-
dite, la choriorétinite et la rétinochoroidite. La
choroidite est une inflammation de la choroide.
La rétine est souvent touchée secondairement, si
bien que le tableau est en général celui d’'une cho-
riorétinite. Une réaction inflammatoire du vitré
est habituellement également présente. Dans la
rétinochoroidite, le trouble inflammatoire pri-

Figure 1
Iridocyclite aigué.

Figure 2
Iridocyclite chronique avec complications secondaires
(synéchies antérieures, cataracte compliquée).
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maire touche d’abord la rétine, et la choroide
n’est atteinte que secondairement.

La rétinite est une inflammation primaire de la
rétine, se propageant en général dans la chambre
antérieure et le vitré.

On entend par panuvéite une inflammation sévere
des segments antérieur, intermédiaire et posté-
rieur, sans que la réaction inflammatoire ne pré-
domine dans I'une de ces régions.
Lendophtalmite désigne une inflammation de tous
les tissus oculaires a I’exception de la paroi du
globe. Elle est habituellement causée par une
infection bactérienne ou mycosique aigué de I'in-
térieur de I'ceil.

La panophtalmite décrit une inflammation tou-
chant par définition la totalité du globe oculaire
avec participation de I'orbite.

Classification temporelle [6, 7]

Une uvéite est dite aigué lorsque les signes in-
flammatoires durent depuis moins de trois mois.
Elle est dite chronique lorsque l'inflammation
persiste depuis trois mois ou plus (fig. 2 EX). Les
inflammations chroniques peuvent cependant
se compliquer de poussées aigués. Une uvéite ré-
currente se définit par deux ou plusieurs épisodes
inflammatoires séparés par un intervalle libre,
sans signes d’inflammation.

Anamnese [7]

Comme I’examen clinique, ’anamnése estimpor-
tante pour poser un diagnostic ciblé. On recherche-
ranotamment les voyages al’étranger, les contacts
avec des animaux et les expositions professionnel-
les. La notion de consommation de médicaments
oude drogues est aussi utile, de méme que I'anam-
nese concernant d’éventuels contacts sexuels.

Age et sexe

Une uvéite peut survenir a tout age, mais touche
principalement les personnes agées de 20 a 60
ans [1, 4].

Les uvéites des enfants de moins de 16 ans ne
représentent que 5-10% des cas et sont donc
relativement rares [8]. L'uvéite antérieure est la
forme anatomique la plus fréquente dans les
pays occidentaux comme chez ’adulte. L'associa-
tion avec la polyarthrite juvénile idiopathique est
typique chez I'enfant, puisqu’on I'observe dans
30-40% des cas d’uvéite antérieure chez les moins
de 16 ans [9]. Dans les pays occidentaux, I'uvéite
postérieure vient en seconde position par sa fré-
quence, chez I'enfant comme chez I'adulte; la ré-
tinochoroidite toxoplasmique en constitue, comme
chez l'adulte, la cause la plus fréquente [8].
Lincidence des uvéites, toutes formes confon-
dues, ne prédomine ni dans un sexe, ni dans I’au-
tre [4]. Il existe néanmoins des différences pour
certaines entités particuliéres; I'uvéite antérieure
aigué est ainsi plus fréquente chez les hommes
jeunes porteurs du HLA-B27 avec une proportion
de 3:1; le sexe féminin est en revanche davantage
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Tableau 1. Incidence du HLA-B27 et fréquence de l'uvéite antérieure aigué dans
les maladies typiquement associées a I'antigéne HLA-B27.

Maladie Fréquence Fréquence
du HLA-B27 (%) de l'uvéite antérieure aigué (%)
Maladie de Bechterew 90-100 25
Maladie de Reiter 70-90 20-40
Maladie inflammatoire 6 2-12
intestinale chronique
Maladie inflammatoire 50-70 50
intestinale chronique avec sacro-iliite
Arthrite psoriasique 18-22 7
Arthrite psoriasique avec sacro-iliite 50-60 33

exposé aux uvéites antérieures chroniques de
type polyarthrite juvénile idiopathique avec une
proportion de 5:1 [4].

Associations et causes des uvéites

Uvéite antérieure

Luvéite antérieure est la forme la plus fréquente
dans la plupart des populations. C’est en particu-
lier le cas dans les pays occidentaux, ot elle repreé-
sente 50-60% des cas d’uvéites diagnostiqués
dans les centres tertiaires et 90% dans les unités
de soins primaires [10]. Hormis les formes idio-
pathiques, les uvéites antérieures aigués asso-
ciées au HLA-B27 sont la cause la plus courante
dansles pays occidentaux [4]. La présence del’an-
tigene HLA-B27 constitue un facteur de risque
génétique pour 'uvéite antérieure aigué. Environ
55% des patients caucasiens atteints d’'une uvéite

antérieure sont HLA-B27 positifs contre 8-10%
dans la population globale. Le tableau 1 & montre
I'incidence du HLA-B27 etla fréquence de I'uvéite
antérieure aigué dans les maladies typiquement
associées a I’antigene HLA-B27. Chez I'enfant, il
n’est pasrare, comme nousl’avons déja mention-
né, que l'uvéite antérieure soit associée a une
polyarthrite juvénile idiopathique, et ce sont les
formes chroniques qui prédominent.

On observe également des inflammations touchant
principalement le segment antérieur dans la cy-
clite hétérochrome de Fuchs, qui se caractérise par
une irritation chronique relativement discrete de
la chambre antérieure, une absence de synéchies,
la formation de cataractes et une participation du
vitré. Les autres étiologies comprennent les infec-
tions herpétiques, souvent accompagnées dune
kératite, et la sarcoidose. La sarcoidose peut ce-
pendant aussi étre a l'origine d’'une uvéite inter-
médiaire ou postérieure. Le tableau 2 & résume
la distribution des fréquences dans le monde.

Uvéite intermédiaire

Luvéite intermédiaire estla forme d’uvéite la plus
rare [4]. La plupart d’entre elles sont idiopa-
thiques [4]. Les étiologies et associations typi-
ques sont la sarcoidose et la sclérose en plaques.
Luvéite associée au virus T-lymphotrope 1 humain
(HTLV-1), I'uvéite HTLV-1, est une entité clinique
découverte récemment, qui décrit en général une
uvéite intermédiaire d’origine indéterminée chez
un porteur HTLV-1 positif. Bien que mis en évi-
dence partout dans le monde, le HTLV-1 est plus
fréquent dans certaines régions géographiques,

Tableau 2. Etiologies et associations cliniques fréquentes de I'uvéite antérieure [21].

Région
Etiologies (en %)! Amérique du Nord Amérique du Sud Europe Asie Afrique  Australie
|diopathique 6-19 432 7-29 2-13 882 17
HLA-B27 +
Idiopathique 31-49 43? 28-42 46-74 88? 52
HLA-B27 -
Spondylarthropathie 10-22 13 4-42 3-9 13
séronégative
Hétérochromie de Fuchs ~ 2-7 8 1-17 3-6
Kérato-uvéite herpétique  3-18 1 1-22 1-11
Sarcoidose 1-6 0-6 4-11
Polyarthrite juvénile 2-11 2 2-5 1-3 1
idiopathique

" Indication d'une fourchette sur la base de plusieurs études.

2 Uvéite antérieure idiopathique (status HLA-B27 non précisé).

Tableau 3. Etiologies et associations cliniques fréquentes de I'uvéite intermédiaire [21].

Causes (en %)’ Amérique du Nord ~ Amérique du Sud 23?;;2 Asie Afrique Australie
|diopathique 70-100 100 69-100 31, 60-100 100 100
Sarcoidose 0-22 0 0-16 0-4, 54 0 0
Sclérose en plaques 0-8 0 0-5 0 0 0
HTLV-1 0 0 0 0, 8-20 0 0

" Indication d'une fourchette, ainsi que de cas extrémes, sur la base de plusieurs études.
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Figure 3
Cicatrice de toxoplasmose, photo du fond d'ceil.

Figure 4
Cicatrice de toxoplasmose, angiographie a la fluorescéine.

Figure 5

Panuvéite aigué dans le cadre d'une toxoplasmose,
exacerbation dans les bords de I'ancienne cicatrice
(cf. figures 3 et 4), photo du fond de I'ceil.
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notamment dans le sud-ouest du Japon. Le ta-
bleau 3 & illustre la fréquence des différentes
étiologies et leur répartition géographique.

Uvéite postérieure

L'uvéite postérieure est la deuxieme forme par sa
fréquence dans la majorité des pays et représente
environ 15-30% des cas [4]. La rétinochoroidite
toxoplasmique est de loin I’étiologie la plus sou-
vent mise en évidence (fig. 3-5 EX). Une bonne
partie des uvéites postérieures reste cependant
idiopathique [4]. Avant 'arrivée du HIV/SIDA,
la rétinopathie associée au cytomégalovirus (réti-
nite a CMV) était une rareté chez les sujets im-
munosupprimés. Entre-temps, la rétinite a CMV
a toutefois beaucoup gagné en importance, puis-
qu’elle était dans les années 90 I'une des infec-
tions rétiniennes a germes opportunistes les plus
fréquentes chez les patients atteints du HIV/SIDA.
Dans les études épidémiologiques qui ont retenu
la rétinite a CMV comme cause d’une uvéite pos-
térieure, elle constituait la cause la plus fréquente
avec une part de 31-77% [4, 11]. En Suisse, la ré-
tinite a CMV n’est plus aussi fréquente au-
jourd’hui chez les patients HIV, grace aux nou-
velles thérapies antirétrovirales combinées.

Le tableau 4 & représente la distribution géogra-
phique des fréquences des étiologies et associa-
tions de I'uvéite postérieure.

Panuvéite

Comparativement aux pays occidentaux, la pan-
uvéite est plus fréquente en Amérique du Sud,
en Afrique et en Asie, ou elle représente la secon-
de forme d’uvéite par sa fréquence. Les particula-
rités régionales jouent un réle essentiel dans cette
forme. L'onchocercose, aussi appelée cécité du
fleuve, constitue une étiologie fréquente dans les
régions endémiques d’Afrique équatoriale et cer-
taines régions circonscrites d’Amérique centrale
etd’Amérique du Sud. Le syndrome de Vogt-Koya-
nagi-Harada (VKHS), qui touche souvent des per-
sonnes de couleur et qui est rare dans la race
caucasienne, s’observe en revanche dans une
proportion significative des panuvéites en Argen-
tine, au Japon, en Corée et en Inde (fig. 6 et 7 &)
[4]. La maladie de Behcet touche préférentielle-
ment les populations méditerranéennes, asiati-
ques et eurasiennes situées le long de la fameuse
route de la soie [12].

Le tableau 5 & représente la distribution des fré-
quences des étiologies et associations de la pan-
uvéite dans les différents continents.

Diagnostic de I'uvéite [10]

Etant donné la multiplicité des étiologies possi-
bles des uvéites, il vaut la peine de conseiller aux
praticiens ophtalmologues ou médecins généra-
listes, qui sont le plus souvent appelés a poser le
diagnostic initial, une procédure de screening
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Région
Causes (en %)’ Amérique du Nord  Amérique du Sud Eu?ope Asie Afrique? Australie
Rétinochoroidite 8, 18-42 60 30-60 9-28 43 22
toxoplasmique
Idiopathique 9-32 3 19-33 41-78 36 27
Sarcoidose 0-8 0 1-11 0 13
Maladie de Behcet 0-3 0 0-4 0-3 16
" Indication d'une fourchette, ainsi que de cas extrémes, sur la base de plusieurs études.
2 L'onchocercose oculaire est exclue.
Tableau 5. Etiologies et associations cliniques fréquentes de la panuvéite [21].

Région
Causes (en %)’ Amérique du Nord ~ Amérique du Sud Europe Asie Afrique? Australie
|diopathique 3 30-78 9, 23-51 36 44
Sarcoidose 5-21 3 0-20 0-22 0
Maladie de Behcet 4-12 5 3-18 2,17-37 11
VKHS 2-25 38 0-13 11-33
Toxoplasmose 0 23 0-15 0-2 43

" Indication d'une fourchette, ainsi que de cas extrémes, sur la base de plusieurs études.

2 L'onchocercose oculaire est exclue.

Figure 6
Choriorétinite dans le cadre d'un syndrome de
Vogt-Koyanagi-Harada, photo du fond d'ceil.

Figure 7
Choriorétinite dans le cadre d'un syndrome Vogt-Koyanagi-
Harada, angiographie a la fluroscéine.

utilisable. On ne pourra a ce stade tenir compte
que des associations typiques et fréquentes. Dans
certains cas, lorsque I’évolution est prolongée ou
sévere, ou lorsqu’il y a chronification ou récidive,
un consilium dans un centre spécialisé pourra
s’avérer indispensable pour approfondir le diag-
nostic. Dans les uvéites antérieures simples, rare-
ment récidivantes, et en I'absence d’indices sug-
gérant une maladie systémique, on peut éventuel-
lement renoncer a un tel screening.

a) Premier épisode d’uvéite

— radiographie du thorax

— formule sanguine simple

— enzyme de conversion de I'angiotensine

- HLA-B27 en cas d’évolution sévere d une uvéite
antérieure

— sérologies: syphilis (lues), borréliose

— chez les enfants: ANA, HLA-B27

b) Uvéite antérieure: fréquentes récidives; évo-

lutions graves; maladie bilatérale simultanée

- formule sanguine avec différentiation leuco-
cytaire, VS, CRP

— HLA-B27 (surtout en cas d’inflammation fibri-
neuse)

— radiographie du thorax: sarcoidose, 1ésions
post-spécifiques?

- ANA

— sérologies de la syphilis (lues) et de la borré-
liose

c) Uvéite intermédiaire

— formule sanguine avec différentiation leuco-
cytaire, VS, CRP

- ANA
sérologies de la syphilis (lues) et de la borré-
liose
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— radiographie du thorax (cf. ci-dessus)

— test a la tuberculine/test Quantiferon (surtout
dans l'optique d’'une éventuelle immunosup-
pression a venir)

— éventuellement IRM en cas de suspicion de SEP

d) Uvéite postérieure
— formule sanguine avec différentiation leuco-
cytaire, VS, CRP
- ANA
— sérologie de la syphilis (lues) et de la borré-
liose
— radiographie du thorax (cf. ci-dessus)
— éventuellement sérologie de toxocara chez les
enfants
— test a la tuberculine/test Quantiferon (cf. ci-
dessus)
— la recherche de HLA-B51 peut apporter un
argument en faveur d’une maladie de Behget
— HLA-A 29 danslestableaux de rétinopathie de
type Birdshot
— de plus, en cas de rétinite
- CMV, HSV, VZV (sérologies la plupart du
temps inutiles en raison de la fréquence
des contaminations); les ponctions de la
chambre antérieure/du vitré et les PCR
pour la recherche de virus herpés peuvent
étre utiles dans ces cas
— sérologie de toxoplasmose en cas de sus-
picion clinique
— éventuellement, PCR de toxoplasmose en
plus, chez les patients immunosupprimés
ou les personnes agées, en raison d’évolu-
tions souvent atypiques
— en cas de résistance au traitement: ponc-
tion du vitré
— de plus, en cas de papillite
— sérologie de toxoplasmose
— Dbartonelles
— en plus, en cas de vasculite rétinienne
— larecherche de HLA-B51 peut apporter un
argument en faveur d’'une maladie de Beh-
cet
— anticorps anti-cardiolipine

e) Uvéite avec sclérite
- formule sanguine avec différentiation leuco-
cytaire, VS, CRP
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