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♂� 16 ans
Pas d’antécédent médical
Né à terme de parents non consanguins
Pas d’antécédent familial ophtalmologique notable

Symptômes visuels depuis 3 semaines
Sensation d’amputation du champ visuel périphérique, du côté gauche, puis 
bilatérale.
Puis, baisse d’acuité visuelle bilatérale -  5/10e ODG le 29 OCT 2019







Examens déjà pratiqués avant l’arrivée à Cochin :

IRM cérébrale : normale.

VS 5 mm à H1, CRP 1 mg/l. 

NFS et créatininémie normales.

Traitement déjà effectué :

2 bolus IV de 500 mg corticoïdes, sans relais → Impression subjective de 
pause dans la dégradation visuelle



OCT le 29/10/19



Autofluorescence le 29/10/19



Angiographie fluorescéinique le 29/10/19



Quels autres examens complémentaires ?







Quelles hypothèses diagnostiques ?





Curr Opin Ophthalmol 2013, 24:598 – 605 











Rétinopathies auto-immunes

Paranéoplasiques

CAR
MAR

BDUMP

AIR



Monsieur	L.	71	ans

BAV 
depuis 9 

mois

0,3 – 0,2

Hyalite
1-2+

Œdème
maculaire
bilatéral

malgré 
prednisone

per os
60è10mg/j











Cinq	ans	plus	tard



5 ans plus tard





C.A.R.   (Cancer Associated Retinopathy)



Melanoma Associated Retinopathy (M.A.R.)



Cas	clinique
Patiente	de	79	ans

Adressée	pour	BAV	bilatérale	rapidement	progressive	associée	à	des	douleurs	
oculaires	et	des	céphalées	plutôt	temporales.

ATCD	ophtalmologiques	:

Chirurgie	de	la	cataracte	bilatérale	non	compliquée	(2012)



Examen	OPH	initial	
OD	 OG

1,5/10 AV 1/10

12 PIO 11

PRD	granulomateux
Tyndall x
Pas	de	SIC

ICP
Pannus	sup	+	inf sur	blépharite

LAF PRD	granulomateux
Tyndall ½	x
Pas	de	SIC

ICP
Pannus	sup	+	inf sur	blépharite

16	ph/	ms Flare 88	ph	/	ms

Œdème	papillaire	avec	papille	pâle,
Sans	hémorragie
Pas	de	hyalite
Pas	de	foyer

FO Papille	normale
Pas	de hyalite
Pas	de	foyer



OD



OD OG



Uvéite	antérieure	aigue	bilatérale	
compliquée	d’œdème	maculaire	et	d’œdème	papillaire	à	droite	

- Hypothèses	:		
- NOIAA	dans	le	cadre	d’une	maladie	de	Horton	?	
- Uvéopapillite infectieuse	(Lyme	?	)		ou	inflammatoire	

- Bilan	biologique	et	examens	complémentaires	:	négatifs,	sauf	VS	=	120	
- Angiographie	:
OD=	œdème	papillaire	et	œdème	maculaire,	pas	de	vascularite
OG=	Initialement	pas	d’anomalie	retrouvée
Traitement	initial	:	corticothérapie	(maladie	de	Horton	?)



Médecine	interne
ATCD
◦ Arthrose
◦ Dyslipidémie
◦Ostéoporose
◦ Cancer	du	col	de	l’utérus	en	2011
◦ Hystérectomie	totale
◦ Chimiothérapie

Hernie	discale	opérée



Bilan	uvéo-papillite bilatérale

OPH	=>	NOIAA,		Uvéo-papillite infectieuse		

Pas	de	signe	clinique	pour	un	Horton

BAT	négative	

vs	120	mais	CRP	20	mg/L

Bilan	infectieux	négatif

ECA	négative,	BGSA	normale

PL	normale

TDM	thoracique	normal

=>	CTC	1	mg/kg	(NOIAA,	Horton	?	)	avec	amélioration	rapide



Evolution
- Récidives	de	poussées	inflammatoires	avec	œdème	maculaire	ODG		répondant	aux	injections	sous-ténoniennes de	

Kénacort puis	intra-vitréennes	d’Ozurdex

- Sur	le	plan	général	:	épisode	d’embolie	pulmonaire	(bilan	négatif)	;	récidive	du	cancer	du	col	de	l’utérus		avec	
adénopathies	abdomino pelviennes	3	mois	plus	tard	

- Modifications	progressives	du	fond	d’œil	avec	apparition	de	plis	choroïdiens	puis	de	lésions	pigmentées



6	mois	plus	tard
• Altération	état	général		-10	kg
• Syndrome	inflammatoire	biologique
• Dyspnée
• Angio-TDM	:	embolie	pulmonaire

Néoplasie	?



PET-TDM

Hypermétabolisme partie	proximale	du	vagin	(SUVmax15)	et	ADP	latéro-aortiques	(SUVmax 9)	et	
bifurcation	iliaque	(SUVmax 11,5)



Biopsie	vaginale

Récidive	d’un	carcinome	du	col	utérin





OG









OG



Quelles	sont	vos	nouvelles	hypothèses	diagnostiques	?

Lymphome	?

Cancer	Associated Retinopathy ?

Métastase	?





- Echographie	B	:	Pas	de	masse	choroïdienne,	augmentation	épaisseur	choroïdienne	



DIAGNOSTIC	?



Bilateral Diffuse	Uveal
Melanocytic Proliferation

« BDUMP »



- Syndrome	paranéoplasique	pouvant	précéder	le	cancer	de	3-12	mois

- BAV	bilatérale	rapidement	progressive

- Prolifération	de	mélanocytes	au	niveau	de	la	choroïde	;	provoquant	une

déstructuration	de	l’EP	et	de	la	rétine	externe

- Cataracte	sous	capsulaire	postérieure	d’évolution	rapide

- Au	FO	:		lésions	tachetées,	multiples,	orange,	polygonale	:	« giraffe pattern »

naevi

DSR

Ophthalmology,	2016																																																																										Arch	ophthalmol,2011

JAMA	Ophthalmol,	2014



Ophthalmology,2016

Arch	Ophtalmol,	2011

Hypoautofluorescence des	lésions,	hyperfluorescence inverse	en	angiographie
OCT:	atteinte	de	l’EP	:	zones	d’atrophie	et	d’épaississement	+	liquide	sous	rétinien	+	atteinte	de	la	rétine	externe	



Physiopathologie	:	Inconnue	!	



Thérapeutique	:





CANCER	

BDUMP

Chimiothérapie
Radiothérapie
Chirurgie..

Plasmaphérèse

+

- Mauvais	pronostic,	médiane	de	SURVIE	15,6	MOIS

Diagnostic



Monsieur C. 54 ans
Baisse d’acuité visuelle installée en quelques jours du côté gauche

AV OD 1,0   OG VBLM







OCT

OG



Mr	C.,	54	ans

§ Contexte	fébrile
§ Importante	altération	de	l’état	général
§ Syndrome	inflammatoire	biologique

§ Antécédents
§ Cardiopathie	ischémique,	pose	de	stents
§ Hypertension	artérielle
§ Diabète	de	type	2

§ Mode	de	vie
§ Patient	d’origine	Française
§ Gendarme,	père	de	2	enfants	en	bonne	santé
§ Pas	de	voyage	à	l’étranger



Hypothèses diagnostiques ?



Explorations	complémentaires

§ ECBU	et	Hémocultures	
positifs	à	Klebsiella	
pneumoniae



Explorations	complémentaires

§ ECBU	et	hémocultures	
positifs	à	Klebsiella	
pneumoniae

§ TDM	thoraco-
abdomino-pelvien	:	
multiples	abcès	
hépatiques



L’endophtalmie à Klebsielle:
vers une pandémie ?

Durée Lieu Nb	yeux Klebsielles Abcès	
hépatique

Diabète

Lim	et	al. 2005-2011 Corée 57 43% 39,5% 46,5%

Lee	et	al. 1996-2010 Corée 97 48,4% 25% 42,5%

Chung	et	al. 1993-2006 Corée 18 38,9% / 50%

Ang	et	al. 1986-2007 Singapore 113 54% 77,5% 55,7%

Chen	et	al. 1992-2002 Taiwan 74 61% / /

Jackson	et	
al.

1984-2001 Angleterre 19 5% 100% 100%

Okada	et	al. 1980-1990 USA 28 3,6% / /



Klebsiella	pneumoniae	hypervirulente

Fréquent	en	Asie	du	Sud-Est Rôle	suspecté	des	pousses	de	soja



Endocardite Infectieuse

Quelques autres cas..









Mme	J…,	28	ans
• Antécédents	

– Migraines	ophtalmiques

– G2P1	IVG

– ATCD	familial	de	SPA

• Mode	de	vie

– Educatrice	spécialisée

– Vit	avec	son	compagnon	et	son	fils	de	2	ans

– Tabagisme	actif	(<10	PA)

• Traitements

– Contraception	oestro-progestative



Histoire	de	la	maladie	:	Mars	2016	
• Vertiges

• Vomissements

• Troubles	de	la	marche	et	de	l‘équilibre

• Nystagmus,	Romberg

• ROT	vifs,	signe	de	Romberg

• Flou	visuel

• IRM	cérébrale	:	lésions	d’aggravation	rapide



IRM	cérébrale



Explorations

• ANCA,	FAN	neg

• CRP	normale

• ECA	normale,	BGSA	négative

• TDM	TAP	normal

• EEG	:	encéphalopathie	légère

• Ponction	Lombaire
– 9	éléments/mm3	dont	98%	de	Lympho,	3	GR/mm3

– Culture	négative



















Evolution	(1)

• Apparition	le	17/05	de
– Hypoacousie	droite	de	
survenue	brutale	

– Céphalées

– Vomissements

– Babinski

• 5	bolus de	methylprednislone et	relais	CTC	
1mg/kg	et	antiaggrégants plaquettaires	

Audiogramme	:	surdité	de	perception



Evolution	(2)

• Anticoagulation efficace

• Stabilisation	puis	plusieurs	rechutes	OPH
– 6	perfusions	d’Endoxan

– Relais	Azathioprine puis	Methotrexate

– IgIV



Sd de	Susac

• SICRET	:	Small	Infarctions of	Cochlear Retinal and	
Encephalic Tissues

• Femme	 80%	cas,	âge	médian	30	ans	(9- 69	ans)

• Physiopathologie	inconnue
– Pas	de	vascularite	à	l’histo

– Lésions	vasculaires	endothéliales

– Origine	auto-immune	probable



Atteinte	neuro	centrale

• Céphalée	(migraine	+/-
aura)

• Encéphalopathie,	tbles	
psychiatriques	(BDA,…)

• Sd	cérébelleux,	Sd	
Pyramidal,	atteinte	PC,	
comitialité

• Méningite	lymphocytaire	
très	modérée,	
protéinorachie	élevée



Rétinopathie

• Occlusions	bilatérales	et	
multiples	des	branches	de	
l’artère	centrale	de	la	rétine

• Fuites	capillaires	à	l’angio

Papo,	Rev	Med	Interne	2012



Atteinte	cochléo-vestibulaire

• Hypoacousie	brutale	avec	
surdité	de	perception	
prédominant	sur	les	
fréquence	basses

• Vertige	rotatoire

• Ataxie

• Nystagmus



• Phase	« chaude »	avec	plusieurs	poussées	pendant	
2-3	ans

• Puis	« phase	froide »	
– Rémission	atteinte	cérébrale	et	ORL	(séquelles)

– Fuites	capillaires	à	l’angio sans	nouvelles	occlusions	
artériolaires

• Traitement
1) CTC	(bolus au	début)	+AAP

2) Anticoagulation efficace

3) ENDOXAN

4) IgIV ou	RITUXIMAB



Triade	du	Sd	de	Susac



Mlle	F.,	23	ans,	BAV	OD	le	16/11/13	;	BAV	OG	le	18/11/13	– Examen	le	21/11/13	:	VBLM	ODG



Antécédents	médicaux :	RAS
Sept	jours	auparavant,	épisode	« pseudo-grippal »		(fièvre	– céphalées	– myalgies),	
spontanément	résolutif

Antécédents	ophtalmologiques :	RAS

Examen :

OD OG
Œil	blanc Œil	blanc

Tyndall	cellulaire	1+ Tyndall	cellulaire	1+
Flare	1+ Flare	1+

Pas	de	synéchie Pas	de	synéchie
Pas	de	hyalite Pas	de	hyalite

Cf.	imagerie	du	fond	d’œil	



Examen	initial	- angiographie	fluorescéinique



Examen	initial	- autofluorescence



Examen	initial	- OCT



Hospitalisation	en	médecine	interne

Syndrome	inflammatoire	biologique	:	CRP	32	mg/l
Hypergammaglobulinémie	polyclonale	(16,7	g/l)

LCR	:	protides	0,53	g/l,	glucose	3,7	mM/l,
121	éléments	nucléés	/mm3 (100%	lymphocytes)

RAS	par	ailleurs	



Question	N°1	: Votre	première	hypothèse	diagnostique	est	:

A.	Syndrome	des	taches	blanches	multiples	évanescentes	(Multiple	Evanescent	White	Dot	
Syndrome	– MEWDS)

B.	Choroïdite	multifocale

C.	Choroïdite	ponctuée	interne

D.	Epithéliopathie	en	plaques

E.	Choriorétinopathie	de	type	birdshot	



…



Vous	retenez	le	diagnostic	d’épithéliopathie	en	plaques

Question	N°2	: Parmi	les	éléments	ci-dessous,	lequel	pourrait	être	un	élément	
atypique	dans	ce	contexte	diagnostique

A.	Sexe	féminin

B.	Méningite	lymphocytaire

C.	Hypofluorescence	aux	temps	précoces,	hyperfluorescence	aux	temps	tardifs

D.	Décollements	séreux	rétiniens

E.	Aucune	des	réponses	ci-dessus	:	toutes	les	manifestations	sont	typiques



Question	N°3	: Quelle	est	votre	décision	thérapeutique	initiale

A.	Abstention

B.	Prednisone	per	os 1	mg/kg/j

C.	Corticothérapie	par	3	bolus	IV	de	methylprednisolone	(500	mg/j)

D.	Corticothérapie	par	3	bolus	IV	et	immunosuppresseur	(Mycophénolate	mofétil	2g/j)

E.	Corticothérapie	par	3	bolus	IV		et	injections	intravitréennes	bilatérales	d’anti-VEGF



Question	N°4	: Après	avoir	pris	votre	décision	thérapeutique,	dans	quel	délai	attendez-vous	
une	acuité	visuelle	≥	2/10	?

A.	Environ	1	semaine

B.	Environ	1	mois

C.	Environ	3	mois

D.	Environ	1	an

E.	Jamais



Question	N°5	: La	famille	de	la	patiente,	dont	sa	tante	médecin	généraliste,	vous	demande	
un	entretien	pour	faire	le	point	sur	le	pronostic	à	long	terme.	Votre	pronostic	est	:

A.	Orientation	vers	un	établissement	spécialisé	- Apprentissage	du	Braille	recommandé

B.	Amélioration	fonctionnelle,	mais	AV	finale	incompatible	avec	la	conduite	automobile	

C.	Pronostic	très	variable,	aucune	prédiction	possible

D.	Récupération	quasi-totale	d’une	vision	normale,	mais	risque	de	rechute

E.	Récupération	quasi-totale	d’une	vision	normale,	sans	risque	de	rechute



Fond	d’œil	à	J7



OCT	à	J7

AV	:	4/10	ODG



Autofluorescence	à	J7



OCT	à	J7



Champ	visuel	à	1	mois



Fond	d’œil	à	M4



Autofluorescence	à	M4



OCT	à	M4 AV	OD	:	10/10	– AV	OG	9/10f



Champ	visuel	à	M4





Quelques	autres	cas	….













3	mois	plus	tard



AV	1/20 AV	4/10







AV	10/10AV	10/10


