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RESUME

Nous rapportons le cas d’un homme âgé de 21 ans
qui se plaint de céphalées violentes et de vision floue
depuis 15 jours.
L’examen ophtalmologique met en évidence des lé-
sions de type épithéliopathie en plaques, associées
à une quadranopsie homonyme inférieure droite tran-
sitoire.
Un syndrome inflammatoire général et une lympho-
cytose du liquide céphalorachidien sont présents.
L’imagerie cérébrale est normale.
Les céphalées régressent dès l’instauration d’une cor-
ticothérapie intraveineuse.
Nous concluons que l’atteinte neurologique asso-
ciée à cette épithéliopathie en plaques est proba-
blement liée à une vasculite cérébrale.

SUMMARY

We report the case of a 21 year old man who has
severe headache and blurred vision since 2 weeks.
Ophthalmologic examination discloses typical lesions
of acute posterior multifocal placoid pigment epithe-
liopathy and an homonymous right inferior quadran-
tanopsia.
An inflammatory syndrome and a cerebrospinal fluid
lymphocytosis are found.
Cerebral imagery is normal.
Headache improves only with corticotherapy.
We conclude that the neurological attack associa-
ted with this acute posterior multifocal placoid pig-
ment epitheliopathy is most likely due to a cerebral
vasculitis.
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INTRODUCTION

Décrite pour le première fois par Gass en 1968,
l’épithéliopathie en plaques (acute posterior
mutifocal placoid pigment epitheliopathy) se
présente sous forme de lésions blanc-jaunâtre,
situées profondément dans la rétine et concen-
trées au pôle postérieur (5). L’affection est bi-
latérale chez plus de 75% des patients, qui sont
généralement des sujets jeunes avec un “sex-
ratio” proche de 1 (3, 9). La physiopathologie
de l’affection est encore mal connue étant don-
né l’absence de données anatomo-pathologi-
ques. Il semble, en accord avec la plupart des
études angiographiques à la fluorescéine et au
vert d’indocyanine, que l’atteinte primitive se
situe au niveau de la choriocapillaire (4, 7, 17).
Les arguments en faveur de cette hypothèse
sont renforcés par l’association de la maladie
avec des vasculites rénales, cérébrales ou cu-
tanées.

CAS CLINIQUE

Un homme de 21 ans fut référé pour un exa-
men ophtalmologique suite à des céphalées sé-
vères, persistant depuis deux semaines, et sur-
tout localisées à l’hémicrâne droit. Le patient
se plaignait également de troubles visuels tran-
sitoires et mal définis. Il présentait dans ses an-
técédents une intervention au niveau du mé-
nisque droit et ne prenait aucun médicament,
à l’exception d’analgésiques utilisés pour com-
battre l’affection actuelle.
L’acuité visuelle était de 12/10 bilatéralement.
La périmétrie statique réalisée était compati-
ble avec une quadranopsie inférieure homony-
me droite (Fig. 1 et 2). Le fond d’oeil droit ré-
vélait de multiples lésions sous forme de pla-
ques blanc-jaunâtre paraissant se situer au ni-
veau de l’épithélium pigmentaire et ne dépas-
sant pas l’équateur (Fig. 3). Le fond d’oeil gau-
che était normal. L’angiographie à la fluorescéine
montrait à l’oeil droit une hypofluorescence pré-
coce et une hyperfluorescence tardive au ni-

Fig 1 & 2. Périmétrie statique montrant une quadranopsie inférieure homonyme droite lors du premier examen.

42



veau de ces plaques (Fig. 4 et 5). La fluoan-
giographie à l’oeil gauche était normale.
Le patient fut hospitalisé pour un bilan neuro-
logique. Les examens physiques et neurologi-
ques étaient sans particularités. Un CT-scan cé-
rébral se révéla normal. La ponction lombaire
réalisée démontra la présence de 8 cellules/
mm3, dont 75% de lymphocytes. Les examens
de laboratoire montraient un syndrome inflam-
matoire modéré avec vitesse de sédimentation
à 36 mm/h, fibrinogène à 556 mg/100 ml et
CRP à 2,6 mg/100 ml. Les sérologies préle-
vées montrèrent que le sujet ne présentait pas
d’infection récente pour toxoplasme, cytomé-
galovirus, coxsackie B1 à B5, adénovirus et en-
térovirus. Le patient ne présentait pas de séro-
conversion pour la syphilis et les virus de l’hé-
patite B, de l’hépatite C et de l’immunodéfi-
cience acquise. Des titres plus élevés étaient
retrouvés pour les virus coxsackie B6 et her-
pes zoster, avec des valeurs d’immunoglobuli-
nes G de 1/64 pour le coxackie B et de 1/1000
pour l’herpes zoster. Les facteurs antinucléai-
res et rhumatoïdes étaient négatifs.

Un nouvel examen ophtalmologique réalisé 9
jours après le premier montrait une acuité vi-
suelle de 12/10 à l’oeil droit et de 15/10 à l’oeil
gauche. Le champ visuel révélait une nette amé-
lioration de la quadranopsie. Le fond d’oeil mon-
trait quelques nouvelles lésions similaires aux
précédentes à l’oeil droit alors que l’oeil gau-
che restait normal. Une imagerie par résonan-
ce magnétique réalisée le même jour était nor-
male.
Le patient continua à se plaindre de céphalées
importantes, peu améliorées par les analgési-
ques classiques. Une corticothérapie fut ins-
taurée 4 semaines après le premier examen et
on nota une résolution rapide des céphalées.
Le patient fut contrôlé plusieurs fois durant les
4 mois suivant le début des symptômes. L’acui-
té visuelle ne descendait pas sous les 15/10
aux deux yeux. Le champ visuel était quasi-
ment normalisé, le fond d’oeil droit ne mon-
trait plus de lésions actives mais uniquement
des cicatrices pigmentées. L’angiographie au
vert d’indocyanine, réalisée 3 mois après le dé-
but des symptômes, révélait la persistance de

Fig 3. Fond d’oeil droit montrant des lésions sous forme de plaques blanc-jaunâtre situées au niveau de l’épithélium
pigmentaire du pôle postérieur.
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Fig 5. Fluoangiographie de l’oeil droit au temps tardif montrant l’hyperfluorescence des lésions.

Fig 4. Fluoangiographie de l’oeil droit au temps précoce montrant l’hypofluorescence des lésions.
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zones non perfusées à l’oeil droit et l’absence
de toute lésion à l’oeil gauche.

DISCUSSION

L’association épithéliopathie en plaques − vas-
culite cérébrale est rapportée depuis plusieurs
années dans la littérature ophtalmologique et
neurologique (1,10,12,15,16,18). Plusieurs
examens d’angiographie cérébrale chez des pa-
tients présentant une épithéliopathie en pla-
ques et des symptômes neurologiques ont confir-
mé le rétrécissement d’artères cérébrales de
moyen calibre. Une seule étude a démontré la
présence de granulomes à cellules géantes au
niveau de la paroi artérielle d’un patient at-
teint (18). Trois cas ont été rapportés présen-
tant une atteinte cérébrale plusieurs mois après
la résolution du problème ophtalmologique
(1,10). Dans la littérature, à notre connaissan-
ce, il s’agit du troisième cas décrit d’associa-
tion déficit homonyme-épithéliopathie en pla-
ques (15,16,18).
Même si la confirmation d’une vasculite céré-
brale reste l’exception chez les patients atteints
d’épithéliopathie en plaques, il est beaucoup
plus fréquent de retrouver des symptômes iso-
lés tels que céphalées, raideurs de nuque, ver-
tiges. Certains de ces symptômes pourraient
faire partie d’une vasculite cérébrale comme en
témoigne l’augmentation de lymphocytes à la
ponction lombaire chez certains patients pré-
sentant une épithéliopathie en plaques (6). Chez
notre patient, la démonstration par imagerie de
la vasculite est absente. Le CT-scan est inutile
dans la détection d’une telle pathologie. L’ima-
gerie par résonance magnétique n’a pas appor-
té de confirmation. Une angiographie classi-
que n’a pas été réalisée étant donné l’aspect
invasif de cet examen.
Les associations épithéliopathie en plaques −
vasculite ne se limitent pas au niveau céré-
bral. On a décrit des épithéliopathies en pla-
ques en présence de thyroïdite, néphrite et ano-
malies du sédiment urinaire, érythème noueux
et infiltrats cornéens (2,8,11,13,14). On peut
donc penser qu’une atteinte systémique vas-
culaire est présente chez un certain nombre de
patients pour qui l’épithéliopathie en plaques
constitue une des facettes de l’affection plus gé-
nérale.

Un aspect particulier du cas décrit est l’unila-
téralité des lésions. Une revue portant sur plus
de 200 cas rapporte que les lésions se présen-
tent de façon bilatérale chez plus de 75% des
patients. Des études à long terme montrent ce-
pendant que la bilatéralisation de l’affection
oculaire peut survenir de quelques semaines à
plusieurs années après l’atteinte unilatérale ini-
tiale (9). Le suivi de notre patient est seule-
ment de quelques mois.

CONCLUSION

Le cas que nous rapportons démontre une nou-
velle association d’une épithéliopathie en pla-
ques et d’une atteinte cérébrale. Il s’agit ici pro-
bablement d’une vasculite cérébrale qui a en-
traîné l’apparition d’une quadranopsie homo-
nyme transitoire. Ce déficit s’est rapidement ré-
solu sans traitement mais on peut remarquer
que seule la corticothérapie a permis l’amélio-
ration des céphalées. L’imagerie cérébrale n’a
pas étayé le diagnostic. L’unilatéralité des lé-
sions oculaires n’est pas la règle pour cette pa-
thologie.
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