La biopsie rénale a révélé une glomérulonéphrite extra-capillaire a un
stade avancé. Le diagnostic d'une maladie Wegener avec atteinte
ORL, ophtalmique, néphropathie avancée et hémorragie alvéolaire a
été posé. Le patient a eu un traitement par immunosuppresseur
(Endoxan) et corticoides (Cortancyl) ainsi que des séances de
plasmaphérése. L'évolution a ét¢ marquée par la régression des
signes respiratoires, ORL et ophtalmique. Sur le plan rénal, une
insuffisance rénale terminale au stade d’hémodialyse.

Conclusion

La granulomatose de Wegener est la plus rare des maladies
systémiques. Elle survient principalement entre 40 et 60 ans et sans
prédominance du genre.

La fréquence de I'atteinte oculaire varie de 28 a 87% et elle inaugure
I'affection dans 10 & 23% des cas. Toutes les structures de I'ceil et de
ses annexes peuvent étre concernées soit par I'extension par
contigliité d’'une Iésion granulomateuse de voisinage (sinus et fosses
nasales essentiellement), soit par I'atteinte nécrosante focale des
petits vaisseaux, tant artériolaires que veineux, par ischémie,
thrombose et/ou hémorragie. Les atteintes ophtalmiques les plus
retrouvées sont : la conjonctivite, I'épisclérite, la sclérite, la kératite, la
névrite optique, ischémie du nerf optique et l'ischémie rétinienne.
L'atteinte des glandes lacrymales est trés rarement rapportée. Elle
mérite d'étre recherchée systématiquement par un scanner orbitaire
lorsqu'ils existent des signes cliniques orbito-oculaires et notamment
un ptosis.

L'atteinte de I'appareil lacrymal peut se manifester par une épiphora
chronique, une dacryocystite ou une dacryoadénite avec parfois
formation de mucocéle et tuméfaction de la glande lacrymale.

Le traitement d'attaque de la maladie de Wegener associe une
corticothérapie a fortes doses et un immunosuppresseur
(cyclophosphamide). Ce traitement permet une rémission dans 80%
des cas.

Aprés la rémission I'entretien peut étre réalisé avec I'Azathioprine, le
Méthotrexate, le cyclophosphamide oral ou le cotrimoxazole. Dans les
formes réfractaires, les anticorps monoclonaux anti-TNF méritent
d’étre essayés si le pronostic visuel est mis en jeu. Des
plasmaphéréses ont pu étre réalisées avec succes.

En cas d'échec du traitement médical, ont également été proposées
des gestes locaux de décompression ou une radiothérapie
percutanée.
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La choriorétinite séreuse centrale (CRSC) est une maculopathie
idiopathique habituellement unilatérale de l'adulte jeune avec
un tableau clinique et angiographique caractéristique. Le role des
corticoides comme facteur déclenchant et/ou aggravant de la maladie
est souvent noté. [1]. La CRSC peut prendre dans ces cas, des
aspects trés atypiques avec des formes bilatérales ou des formes avec
des décollements séreux rétinien (DSR) multiples pouvant simuler une
maladie de Vogt- Koyanagi-Harada ou des formes avec décollements
bulleux exsudatifs inférieurs. L'amélioration voire la régression des
signes cliniques et angiographiques est habituellement la régle aprés
arrét ou dégression de la corticothérapie [2]. Nous rapportons une
forme sévere et atypigue de CRSC chez un patient atteint de
sarcoidose traité par corticothérapie systémique a long cours.

Observation

Patient &gé de 48 ans atteint de pneumopathie interstitielle diffuse traité
depuis 3 mois par 0.75mg/kg/jour de prédnisolone. Il a consulté pour un
flou visuel bilatéral installé depuis 3 jours sans signes associés. L'acuité
visuelle a été chiffrée a 2/10 a I'ceil droit et 5/10 a I'ceil gauche non
améliorables. Le segment antérieur était calme aux deux yeux. L'examen
biomicroscopique du fond d'ceil a mis en évidence un décollement séreux
rétinien maculaire (DSR) avec des altérations de I'épithélium pigmentaire
bilatéraux, associés a un décollement séreux de ['épithélium
pigmentaire (DSEP) de siege interpapillo-maculaire a droite et temporal
supérieur a gauche (Figure 1).

Figure 1 : Clichés couleurs du fond d'ceil : un décollement séreux rétinien
maculaire aux deux yeux plus, associé a un décollement séreux de I'épithélium
pigmentaire de siége interpapillo-maculaire & droite (A) et temporal supérieur &
gauche (B) et a des altérations de I'épithélium pigmentaire aux deux yeux.

L'angiographie a la fluorescéine (AF) montrait une hyperfluorescence
précoce et localisée sous forme de multiples points de fuite avec un
remplissage tardif et inhomogéne des DSR, ainsi que de nombreux
DSEP, dont certains de taille supérieure a trois diametres
papillaires. (Figure 2). L'angiographie au vert d'indocyanine (ICG) a



objectivé un retard de remplissage choroidien avec de multiples
zones hyperfluorescentes (Figure 3). La tomographie en cohérence
optique (OCT) a confirmé la présence des DSR et de larges DSEP
(Figure 4). La corticothérapie a été, réduite progressivement a la dose
de 0.3mglkg/jour, entrainant une amélioration fonctionnelle et une
réduction des signes exsudatifs aux examens de controle (Figure 5).

Figure 2 : Clichés tardifs d'angiographie a la fluorescéine :
I'hyperfluorescence précoce et localisée sous forme de multiples points de fuite
avec un remplissage tardif et inhomogéne des DSR. De nombreux DSEP,
certains de taille supérieure a 3 diametres papillaires.

Figure 3 : Clichés tardifs d'angiographie au vert d'indocyanine: retard
de remplissage choroidien avec de multiples zones hyperfluorescentes aux
deux yeux.

Figure 4 : Coupe tomographique (TD OCT) passant par la macula :
multiples décollements de I'épithélium pigmentaire associés a un DSR et un
épaississement de la rétine neurosensorielle.
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Figure 5 : Coupes tomographique  aprés  dégression de la
corticothérapie : réapplication des décollements de I'épithélium pigmentaire
avec disparition des DSR.
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Conclusion

Le réle déclenchant ou aggravant des glucocorticoides dans la CRSC
est actuellement bien établi [1,3]. Ce phénoméne serait lié & une
réduction de l'absorption apicale des fluides par I'épithélium
pigmentaire et une aggravation des troubles de perméabilité de la
choriocapillaire causées par des taux élevés de corticostéroides
endogénes ou exogénes [4]. La prise de corticoides doit étre
systématiquement recherchée chez tout patient présentant une CRSC
surtout dans les formes atypiques. Les doses doivent étre diminuées
quand c'est possible afin d’'améliorer le pronostic visuel.
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