CAS CLINIQUES

Panuveite révélant une maladie de Vogt Koyanagi Harada

(A propos de trois cas)
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Résumé :

Le syndrome de voght koyanagi harada (VKH) est une uvéo méningite bilatérale dorigine

auto-immune, le diagnostic repose sur l'association variable de signes oculaires, méningés , auditifs et

cutanés, le traitement repose sur les bolus de corticothérapie parfois associés au traitement immunosup-

presseur suivi d’'un relais par voie oral. Lévolution est variable en fonction de nombreux facteurs. Nous

rapportons le cas de trois patientes atteintes de la maladie de Vogt-Koyanagi-Harada se manifestant ini-

tialement par des céphalées avec une panuveite bilatérale et chez qui le traitement corticoides associé aux

immuno suppreurs sest avéré efficace chez deux patientes, par ailleurs, on note une cortico résistance chez

la troisi¢éme patiente et qui présente une forme rebelle au traitement immunosuppresseurs.

e syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada est une panuvéite
bilatérale, exsudative pouvant sassocier a des signes neu-
roméningés, cutanés et auditifs.
Clest une affection rare au Maroc relativement fréquente
dans la population asiatique, qui peut mettre en jeu le pro-
nostic visuel. Son diagnostic devrait étre évoqué devant tout
panuveite bilatérale ou inflammation oculaire atypique. Un
diagnostic précoce et une prise en charge thérapeutique adé-
quate sont, en effet, nécessaires afin d'améliorer le pronostic
de cette affection
Le but de notre travail est de discuter les difficultés diagnos-
tiques du syndrome de vogt koyanagi harada, les possibilités
thérapeutiques ainsi que I'intérét du diagnostic précoce dans
Pamélioration du pronostic de la maladie.
Matériels et méthodes:
11 s’agit d’'une étude rétrospective sur une période d’'une année
colligeant trois cas hospitalisés pour panuveite bilatérale chez
qui le diagnostic de maladie de VKH a été retenu
Les caractéristiques épidémiologique (4ge, sexe, origine géo-
graphique), les antécédents, la date de début des symptomes
neurologiques et oculaire
Tous les patients ont eu un examen ophtalmologique complet
avec étude du fond doeil, un examen clinique approfondi a la
recherche de signes cutanés, auditifs et neurologiques.
Une TDM a été réalisée en urgences chez tous les trois pa-
tients afin déliminer une urgence neurochirurgicale ou un
processus expansif intra cranien devant le tableau dHTIC ou
de céphalées aigues
Un bilan a été réalisé afin déliminer une pathologie infec-
tieuse (maladie de Lyme, syphilis, tuberculose, sida, infection
a herpés virus) ou une pathologie systémique (maladie de
Behget, sarcoidose, lupus érythémateux systémique et sclérose
en plaques).
La ponction lombaire a été réalisée dans les trois cas, I'angio-
graphie rétinienne était réalisé quand le passage au FO est
possible et l'audiométrie dans tous les cas.
Le syndrome de VKH a été retenu sur les critéres révisés de
PAmerican Uveitis Society [1].
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Sur le plan thérapeutique, tous les patients ont re¢u une corti-
cothérapie a fortes posologies : 3 bolus de methylprednisolone
1g par jour pendant trois jours , puis prednisone orale a la
dose de 1 mg/kg par jour ou bolus de methylprednisolone a
raison de 500 mg a 1 g par jour pendant trois jours mensuel-
lement pendant six mois
Les immunosuppresseurs ont été utilisés a chaque fois quil y
avait une atteinte du pole postérieur
RESULTATS :

Tous les patients étaient dorigine Marocaine, dont 2 de sexe
féminin et 1Thomme ; 'age moyen était de 19,33 ans, avec des
extrémes de 18 et 22 ans (Tableau I).

Le début des symptome oculaire était brutal dans deux cas (15
jours) alors sub-aigu dans un cas ( 45 jours )

Tableau I : caractéristiques épidémiologique

Cas 1
Cas 2

Cas 3

Cas 1

Cas 2

Cas 3

Age Sexe Origine Début symp- BAV bilatérale
(ans) tomes (Jours)

18 H Marocain 15 Oui

18 F Marocaine 15 Oui

22 I Marocaine 45 Oui

Latteinte oculaire, bilatérale dans tous les cas, était représentée
essentiellement par une uvéite antérieure non granulomateuse
synéchiante (figl), de décollement rétinien séreux, et doedéme

papillaire
Tableau II : Données cliniques
AV TO SA FO
(mmHg)
OD : CLD 12 PRD Tyndall vitréen
0G:1/10 12 Tyndall CA DSR
OD:3/10 14 PRD DSR
0G:3/10 12 Tyndall CA (Edéme papillaire
DSR 12 PRD Pas de passage
Tyndall CA
Edéme s
g 10 SIC / 360 °
papillaire

Cataracte débutante

Journal de la Société Marocaine dOphtalmologie - n° 24- Fevrier 2015

59



SOMMAIRE

60

CAS CLINIQUES

Langiographie réalisée chez deux patientes révélait un dé-
collement séreux exsudatif chez 2 cas (fig2), avec retard de
perfusion inhomogéne de la choroide aux temps précoces
et une hyperfluorescence en tétes dépingles confluants aux
temps tardifs (fig3). Un cedéme papillaire associé dans un cas
(fig2,3).

LOCT réalisée chez un cas objective un décollement séreux
de la rétine bilatéral (fig4).

Une échographie oculaire a été réalisée chez la troisiéme pa-
tiente chez qui le passage au fond dceil été géné par les syné-
chies irido cristalliennes (SIC) montrant un décollement de
rétine bilatérale.

Sur le plan neurologique, deux patients présentaient un syn-
drome d’hypertension intracrdnienne précédant latteinte
oculaire avec des délais successifs de 15 jours et une semaine
alors que chez le troisiéme cas les céphalées minimes ont ap-
paru d’une facon concomitante avec latteinte oculaire

Une ponction lombaire a été réalisée chez les trois patiente
montrant une hyperproteinorrachie chez deux patiente, et
une méningites lymphocytaire dans un cas

Un audiogramme était réalisé¢, montrant a postériori une sur-
dité de perception chez les trois patientes (tableau IIT)
Tableau III : Signes extra oculaires

Céphalées Signes auditifs Signes cutanés
Cas 1 Oui Surdité de perception Non
Cas 2 Oui Surdité de perception Non
Cas 3 Oui Surdité de perception Oui

Apres bolus de corticoides , l'acuité visuel était supérieure a
5/10 dans deux cas, toujours effondrée dans un cas (Tableau
1v)

Tableau IV : Traitement et évolution

Délai de

i . AV apres . Complica-
traitement Traitement X Evolution i
traitement tions
(Jours)
Cas 1 3 3Eollus d; OD:8/10 Bonne
6t G,
méthyl prédni Non
solone +4 eme
bolus d’Endoxan 0G:8/10
3bolus de
Cas 2 5 ) . OD:4/10 bonne
méthyl prédni-
cataracte
solone +4 eme
bolus ¢’Endoxan ©OG:5/10
Cataracte
Cas 3 20 3bolus de OD:4/10

Corticoré-  Glaucome

méthyl prédni-

solone +4 eme

bolus ?Endoxan ©G:5/10 Rechute

A six mois, Iévolution était favorable chez deux patiente sous
traitement immunosuppresseur par voie orale, par ailleurs on
note un cas de cortico résistance dans un cas, avec rechute de
épisode d’uveite aigue nécessitant des bolus d’immunosup-
presseurs.

Sur le plan ophtalmologique, la rétine sest réappliquée dans
deux cas, alors que chez le troisiéme cas chez on note une
persistance du décollement de rétine, avec un aspect figée et
épaissi de la rétine, Iévolution de cette patiente a été mar-
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Fig 2 : Rétinographie du fond dceil montrant le dé-
collement séreux bilatéral

-

-
\_J
-



2
(Eil gauche (Eil droit

(il droit

quée par une cécité bilatérale avec une rubeose irienne et un
glaucome neovasculaire, nécessitant I'injection d’anti VEGF a
but palliatif.

Sur le plan général, on note l'apparition des signes de dépig-
mentation, poliose (fig.5), et alopécie (fig. 6) chez une seule
patiente aprés quatre mois de Iépisode aigu, réalisant un ta-
bleau de VKH complet.

DISCUSSION :

Les uvéites représentent la troisiéme cause de cécité dans le
monde, les étiologies sont diverses, et restent inconnues dans
la moitié des cas.

Epidémiologie :

Vogt en 1906, Harada en 1926 et Koyanagi en 1929 décri-
virent la maladie de VHK [2]. Cest une maladie systémique
inflammatoire rare, caractérisée par lassociation d’'une at-
teinte oculaire, neuroméningée, auditive et cutanée

Au Japon elle représente prés de 8% des uvéites [3], aux USA,
elle présente uniquement 1-4 % des uvéites [4]

Chez l'enfant, l'uvéite au cours du syndrome de VKH est sé-
vére et son début est atypique. Elle survient sur un terrain
génétique particulier comme en témoignent les cas familiaux
rapportés dans la littérature et les cas de jumeaux homozy-
gotes atteints simultanément par cette affection.

C'est une uvéopapillite qui touche principalement les popula-

.

Fig5:
poliose
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Fig 3 : Angiographie rétinienne : Hyper-
fluorescence en tétes dépingles confluants aux

temps tardifs avec un cedéme papillaire.

Fig4:
OCT : décollement séreux
rétiniens bilatéral

(Eil gauche

tions asiatiques et les ethnies mélanodermes et survient sur-
tout chez la femme jeune. Dans notre séries , tous les cas était
de sexe féminin avec un 4ge moyen de 19,33 ans

Plusieurs théories sont proposées pour expliquer Iétiopatho-
génie de cette affection. D’une part, la théorie génétique, par
Paugmentation de la prévalence de 'THLA BW54, DR4, DRW,
DQW3, DQW?3 chez es sujets atteints ; d'autre part, la théorie
immunitaire, par la présence de lymphocytes au contact des
meélanocytes, et 'intervention d’'un processus d’auto-immuni-
té vis-a-vis des mélanocytes [5, 6], expliquant la fréquence de
cette maladie chez les mélanodermes. Il existe également une
théorie virale suite a la constatation d’'un virus mélanotrope,
IEpstein-Barr virus [7,8 ,9] ainsi que lexistence d’anticorps
antirétiniens, en particulier anti-S-arrestine, qui pourrait étre
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une des cibles immunitaires de ce syndrome [10]
Sur le plan clinique, la maladie de VKH se manifeste en trois
phases : une phase prodromique ou le patient présente un épi-
sode de maux de téte pendant quelques jours, avec parfois des
signes neurologiques plus importants (signes méningés, vo-
missements) réalisant un tableau 'HTIC comme a été décrit
chez notre patiente et a ce stade on peut trouver une pleio-
cytose (lymphocytes + monocytes) du liquide céphalo-rachi-
dien avec hyperprotéinorachie. Une phase uvéitique aigué qui
survient quelques jours aprés la premiére phase, généralement
bilatérale, consécutive & une décollement séreux rétinien sé-
vére bilatéral.

L'examen clinique montre généralement :

« une uvéite postérieure importante (oedéme papillaire, al-
tération de l'épithélium pigmentaire, multiples DSNER),
avec soulévement bulleux de tout le pole postérieur,

« parfois une uvéite antérieure et/ou des nodules iriens de
Koeppe sur la marge pupillaire, et/ou des nodules de Bu-
sacca sur la surface de l'iris.

« 'angiographie a la fluorescéine met en évidence "un retard
de perfusion inhomogéne de la choroide, une fluorescence
tardive, des zones de décollement séreux et une fluores-
cence punctiforme en tétes d'épingles trés caractéristiques”
(Cohen et Quentel), ensuite vient une phase de convales-
cence caractérisée par lapparition d’'une dépigmentation
au niveau de la choroide et des téguments.

Cette succession de phases a un intérét diagnostique majeur
Actuellement les critéres diagnostiques permettent de redresser

le diagnostic surtout dans les formes a début atypique [11] :

Critéres de diagnostic du syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada de
IAmerican

Uveitis Society révisés en 2001 [1]

Syndrome de VKH complet
Les critéres de 1 a 5 doivent étre présents

1. Pas d'antécédents de traumatisme ou de chirurgie ocu-
laire.

2. Pas d'anomalie clinique ou biologique évoquant d'autres
pathologies oculaires.

3. Atteinte oculaire bilatérale : précoce ou tardive se mani-
festant soit par une uvéite antérieure, hyalite, hyperhémie
papillaire, dépigmentation rétinienne, ou un décollement
séreux rétinien.

4. Atteinte neurologique a type de syndrome méningé ou
dysacousie ou pleiocytose du liquide céphalorachidien.

5. Atteinte cutanée survenant aprés les signes oculaires et

neuroméningés : alopécie ou poliose ou vitiligo.

Syndrome de VKH incomplet
Les critéres de 1 a 3 doivent étre présents associés au critére
4 ou 5.

Syndrome de VKH probable.
Représenté par une atteinte oculaire isolée ; les critéres 1 a 3

: Fig6:
Alopécie

doivent étre présents.

Les signes oculaires dominent le tableau et font toute la gra-
vité de la maladie. Les Iésions peuvent prédominer sur l'uvée
antérieure (variété Vogt-Koyanagi) ou sur l'uvée postérieure
(variété Harada).

La sévérité de l'uvéite réside dans la fréquence des récidives,
dans la corticorésistance et dans la forte incidence des compli-
cations a type de cataracte, glaucome, atrophie épithéliale, qui
conditionnent le pronostic et expliquent les acuités visuelles
finales médiocres [12, 25]. Dans notre série, la panuvéite était
constante.

Les signes cutanés, souvent tardifs, surviennent dans 8 a 16
% des cas, a type de poliose, canitie, alopécie, vitiligo, ou de
taches hyperpigmentées [12]. Ils ont été observés dans un cas
dans notre étude
L'atteinte auditive survient dans 14 % des cas selon une série
[13]. Au
Maroc, elle serait de 55 % [14] ; dans notre série, elle a été

indienne de 87 cas et 74 % des séries japonaises

notée dans deux cas .

Au-deld des tableaux cliniques classiques, les formes trom-
peuses et atypiques ne sont pas rares, et doivent inciter a la
recherche et au regroupement dans l'espace et dans le temps
de symptomes pouvant sembler indépendants [15, 16].

Le diagnostic différentiel de cette maladie se pose avec la cho-
riorétinopathie séreuse centrale, de métastases choroidiennes,
ou d'une ophtalmie sympathique.

Le syndrome d'Alezzandrin décrit par Arturo Alberto Alez-
zandrini chez des patients présentant d'un seul coté, une hy-
poacousie précédant la surdité, une rétinite pigmentaire, un
vitiligo et une poliose est une maladie qui mime le VHK. On
ne recense que quelques cas dans le monde. Comme ils ont
souvent un décollement de rétine, il est parfois difficile de
confirmer la rétinopathie pigmentaire unilatérale [17 ,18].
Sur le plan thérapeutique, la corticothérapie a fortes doses
permet habituellement daméliorer le pronostic visuel [19-20].
La plupart des auteurs optent pour un traitement général
massif et précoce a base prednisone ou de methylpredniso-
lone, avec une dégression progressive pour atteindre une dose
dentretien dont la durée peut sétendre jusqu’a deux ans [21
22,2 3].

Les bolus de corticoides auraient, en plus de leur effet an-
ti-inflammatoire, une action microvasculaire précoce entrai-
nant une réduction de la perméabilité de la barriere hémato-

rétinienne, permettant une reperfusion choroidienne et une
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résorption massive des épanchements séreux rétiniens [14].
Le recours aux immunosuppresseurs ; agents alkylants (cy-
clophosphamide, chlorambucil, azathioprine) ; est parfois né-
cessaire en raison, soit d’'une corticodépendance, d'une cor-
ticorésistance ou instaurés demblée devant une forme jugée
sévére de la maladie. Devant 'absence de consensus interna-
tional, la conduite thérapeutique est fonction des écoles.
Létude de Emiko et al.[24] a permis de déterminer surl8
yeux lefficacité immédiate de ces bolus de corticostéroides IV
a haute dose sur la réduction du volume des décollements
séreux rétiniens dés le début du traitement. Iévaluation par
tomographie en cohérence optique (OCT) de Iépaisseur ré-
tinienne a montré une décroissance rapide de celle-ci dés le
premier jour de traitement. Contrairement a la corticothéra-
pie per os les bolus de corticostéroides IV a haute dose ont,
outre leur effet anti-inflammatoire, une action micro-vascu-
laire précoce qui pourrait étre a lorigine de ces améliorations
rapides [25]. Certains auteurs suggeérent donc que ce type de
traitement entrainerait une réduction de la perméabilité de la
barriére hémato-rétinienne, permettant ainsi une reperfusion
choroidienne et une résorption massive des épanchements sé-
reux rétiniens dés le début du traitement [24-26].

Notre stratégie thérapeutique repose sur l'introduction pré-
coce d'immunosuppresseurs en cas d'uvéite postérieure et
l'administration préférentielle de bolus de methylpredniso-
lone en cas d'acuité visuelle inférieure ou égale a 5/10, ce qui
pourrait améliorer plus rapidement 'acuité visuelle et éviterait
les complications oculaires

les immuno- modulateurs semblent étre une alternative aux
immunosuppresseurs. pourraient en effet étre proposés aux
patientes désirant une grossesse, d'autant plus que la maladie
touche volontiers des jeunes femmes de 30a 40 ans.

Sur le plan évolutif, On note une bonne évolution devant un
traitement précoce mais on peut assister a une chronicité des
poussées. On peut voir apparaitre des néovaisseaux choroi-
diens, un glaucome ou une cataracte .

Le pronostic visuel est souvent mauvais devant les souléve-
ments itératifs de la rétine. Les facteurs prédictifs de pronostic
péjoratif ont été étudiés : il sagit de I'age avancé, un état in-
flammatoire chronique avec corticothérapie au long cours, la
présence de néovaisseaux sous-rétiniens [27, 28].

CONCLUSION :

Le syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada est une affection rare
mais grave. Lexistence de formes atypiques sous-estime la fré-
quence de la maladie.Les signes oculaires font toute la gravité
de la maladie. Il faut penser a Iévoquer devant toute uvéite bi-
latérale quelle soit ou non associée a des signes neuroménin-
gés ou cutanés. Cest une urgence thérapeutique nécessitant
un traitement optimal et précoce. La chronicité des poussées
représente un élément de pronostic péjoratif.

El houari. G

Service dophtalmologie Adulte-
casablanca

E- mail: elhouari.ghizlane@gmail.com
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