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Introduction

• ● Epidémiologie mal connue

• ● Entité à part entière à la frontière des 

uvéites intermédiaires et postérieures

• ● Spectre de gravité étendu

• ● Importance de l’orientation diagnostique

• ● Identification des critères de gravité

• ● Escalade thérapeutique



Principales questions

• ● BAV

• ● Hyalite

• ● Artérielle, veineuse ou mixte

• ●Maladie de système associée

• ● Stratégie thérapeutique

• ● Complications





Lésions endothéliales +/-

thromboses , occlusions

Ischémie rétinienne

Production de VEGF

OM, néovx +/- HIV

Perivasculite

(infiltrat LyT perivx++)



Bilan

• ● Souvent extensif

• ● Etiologique et fonctionnel

• ● Eliminer une infection

• ● Confirmer une maladie autoinflammatoire 

systémique ou oculaire pure

• ● Répéter si besoin



Infectieuses Non Infectieuses

Maladies Ophtalmologiques

Maladies Systémiques

Maladies virales
herpes virus (HSV, VZV, CMV, EBV)

autres : VIH, HTLV1, West Nile …

Maladies bactériennes
Tuberculose

Syphilis

Lyme

Barthonella

Whipple

Rickettsiose, brucellose, leptospirose

Maladies parasitaires
Toxoplasmose

Toxocarose

autre

Maladie de Eales

Choriorétinopathie Birdshot

Syndrome IRVAN    

Pars splanite

Angéite givrée

Ophtalmie sympathique

Choroïdite multifocale

Maladie de Behcet

Sarcoïdose

Sclérose en plaques

Susac

MICI

HLA B27

Vascularites, Lupus, SAPLVascularite rétinienne

idiopathique

Vascularite rétinienne

Non InfectieusesNon Infectieuses



Fond  d’oeil Diagnostic

Veines Behcet, BK, sarcoïdose, SEP, Eales, pars planite

Artères Vascularites (GPA, CSS, Takayasu...), Lupus, SAPL, 

IRVAN, SUSAC, nécrose rétinienne aigue.

Nodules cotonneux Vascularites idiopathiques, Lupus, Vascularites 

systémiques, IRVAN, PAN, Wegener, Cryoglobulinémie

Infiltrats rétiniens Behcet, Barthonella

Rétinite nécrosante Toxoplasmose, ARN, CMV

Ischémies rétiniennes BK, Eales, Behcet, SEP, sarcoïdose

Occlusions veineuses Behcet, BK, sarcoïdose

Occlusions artérielles Lupus, vascularites systémiques, SUSAC, toxoplasmose

Principales étiologies en fonction des atteintes rétiniennes



Infectieuses Non Infectieuses

•Clinique

• AAN, aCL,aB2gp1, ACC,

• ANCA, cryo, complément

• ECA, BGSA, Calcémie

• HLAB27, HLAA29

•Terrain, Contage ou ATCD BK, 

•Clinique

•Sérologies +/- PCR Herpes virus, toxoplasmose, 

TPHA-VDRL, VIH, Lyme, QF +/-IDR, hémocultures.

(Puis Whipple, Rickettsiose, brucellose….)

•PCA (bactério, mycobactério, viro, parasito)

•Vitrectomie (Whipple, LNH)

TDM thorax, 

PL, 

IRM SNC (BD, BBS, SUSAC, SEP, LNH….)

+/- endoscopies…

Angiographie

Vascularite rétinienne

Non InfectieusesNon Infectieuses



Complications

• ● Occlusions 

vasculaires

• ● Ischémie

• ● Néovascularisation

prérétinienne

• ● Rubéose irienne

• ● OMC

• ● HIV

• ● DR





1. Ischémie rétinienne+++

2. Oedeme maculaire

3. Occlusions

Risque X 6 de perte visuelle sévère
Palmer et al Eye 1996

Vascularite rétinienne

Facteurs Pronostiques



Stratégies thérapeutiques

• ● Spécifiques si possible

• ● Symptomatiques

• - Corticostéroïdes : syst / loc

• - IS conventionnels

• - Agents biologiques

• - Anti-VEGF

• - Photocoagulation au laser

• - Chirurgie



What we must exclude first :

•● An infectious etiology

•● A primary intraocular lymphoma or other 

malignants conditions



Optimal goals of therapy

•● Propose the best treatment modality 

adapted to each clinical situation

•● Achieve long-term control of intraocular 

inflammation

•● Limit the use of systemic corticosteroids 

whenever possible or taper to 5 mg/d 

prednisone

•● Limit side effects of local or systemic 

therapies



Traitement des uvéites

2000

• IFNα

• Infliximab
• Adalimumab
• Anti-IL1, anti-

RIL6….

Saadoun D, et al Autoimmun Rev. 2013 May;12(7):774-83

< 2000

Azathioprine

MMF

Cyclophosphamide

Methotrexate

Cyclosporine

CORTICOIDES



Aggressive long-lasting anti-

inflammatory and IS strategies

• Behçet disease

• Multifocal choroiditis and panuveitis

• Non TB serpiginous choroiditis

• Birdshot

• JIA-associated uveitis

• Idiopathic posterior uveitis / retinal 
vasculitis

• Sarcoidosis (37% vasculite, ischémie <4%)

+

-



1. Anti TNF, corticoides forte dose, AZA

2. IFNa, corticoides forte dose

+/- Laser, anti-VEGF, Chirurgie, Aspegic

Vascularite rétinienne

Facteurs mauvais pronostiques 

Et/ ou Behçet

1. Corticoides systémiques et/ou locaux

2. Immunosuppresseurs (AZA, MTX..)

Anti-IL1, Anti-RIL6…







Maladies de système



Diagnosis

• International Study Group for BD (1990)

- Recurring oral ulcerations (apthous herpetiform) at least 3 
times in one year

• In addition, patient must also meet two of the following :

• - Recurring genital ulcerations

• - Eye lesions (uveitis, retinal vasculitis) observed by a 
physician  (ophthalmologist)

• - Skin lesions (erythema nodosum, pseudofolliculitis, 
papulopustular lesions, acneiform nodules) in adult patient 
not on corticosteroids

- positive “pathergy test” read by a physician within 24-48 
hours testing

Sensitivity 0.95 / Specificity 1 HLA-B51



Humira (40mg/15j), Cx, AZA pt 3 mois

Rémission 9/10eme OG

Arrêt AZA, IFNa 3M x3/semSC

Rémission

Mr C 26 ans
Vasculite rétinienne OD 1/10eme

AB, PF

Arret de l’Humira

AZA et CX faible dose

Rechute uvéite OG 4/10eme à M6





Segmental and/or nodular periphlebitis (±candle-wax drippings)

and/or macroanevrism in an inflamed eye

20 à 40% des cas



Corticoides plus AZA

Réponse partielle

Echec MMF 

Passage aux anti-TNF (Remicade)

Mme D 48 ans, Sarcoidose histo + (Biopsie Bronche)

Atteinte oculaire (vasculite rétinienne veineuse ischémique), 

Adénopathies médiastinales, granulome bronchique, QF neg

Corticodépendance, Apparition secondaire OM 

Augmentation Cx, MMF















Syndrome de Susac / SICRET

• • John O. Susac

• • 1975 

• • 2 cas en 3 semaines

• • Microangiopathie cérébrale et rétinienne (1979)

• • Initialement considéré comme une angéite 
granulomateuse (mais occlusions artérielles 
rétiniennes et surdité)

• • Microangiopathie (artérioles < 100µm) 
d’origine immunologique

• • Triade : encéphalopathie / surdité-vertiges / 
occlusions artérielles rétiniennes







Relecture IRM SNC compatible avec SUSAC

Surdité stable, amélioration oculaire

Mme B 28 ans

Suivie pour SEP

Occlusions artériolaires rétiniennes OD, vasculite veineuse

surdité de perception brusque

AZA et CX forte doses et Aspegic  



Oculaires pures et NI







Corticoides et Cellcept

Bonne réponse

Mme D 50 ans

Rétinochoroidopathie de Birdshot

Rechute à la décroissance de corticoides

OMC

IFNa 3M x 3/sem SC 

Bonne réponse





IRVAN

• ● Idiopathic Retinal Vasculitis 

• Aneurysms and Neuroretinitis

• ● Maladie rare

• ● 3 critères majeurs : VR, NR, 

• dilatations anévrysmales 

• aux bifurcations artérielles

• ● 3 critères mineurs : Non perfusion 

• périph, NVR, exsudats maculaires

• ● Pronostic réservé au long cours

• ● Traitement : PPR et anti-VEGF







Infectieuses

• ● Syphilis

• ● Tuberculose

• ● Lyme

• ● Whipple

• ● Griffes du chat

• ● Brucellose

• ● Leptospirose

• ● Viroses



























Conclusions

• ● Pathologies rares mais graves

• ● Ophtalmologiste au premier plan

• ● Se méfier des formes d’emblée sévères

• ● Stratégies thérapeutiques combinées

• ● Importance de la surveillance


