LE CAS CLINIQUE DU MOIS
ANGEITE GIVREE RETINIENNE
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ResumE : L'angéite givrée est une forme rare de vascula-
rite rétinienne dont I'engainement veineux lui confére un
aspect de givre périvasculaire. Elle est le plus souvent
d’origine idiopathique, mais peut également se rencon-
trer dans le cadre de pathologies infectieuses (virales, le
plus souvent ) ou inflammatoires (lupus érythémateux,
sarcoidose ou encore granulomatose avec polyangéite).
Comme pour la plupart des vascularites, I'angéite givrée
peut se compliquer d’une occlusion de la veine centrale
de la rétine. Un suivi rapproché est nécessaire ainsi qu’un
traitement rapide basé sur une corticothérapie systémique
a haute dose ainsi que des injections intraoculaires d’anti-
VEGF si nécessaire.

MoTs-cLEs : Angéite givrée - Granulomatose avec
polyangéite - Ophtalmologie

INTRODUCTION

La granulomatose avec polyangéite (GPA) est
une pathologie systémique caractérisée par une
vascularite systémique atteignant préférentielle-
ment les vaisseaux de petits et moyens calibres.
Les voies respiratoires supérieures sont le
site de prédilection de la pathologie, mais des
atteintes pulmonaires, rénales ou encore ocu-
laires peuvent étre détectées dans le décours
de la maladie (1, 2).

L’'angéite givrée est une forme rare de vas-
cularite rétinienne dans laquelle il existe un
engainement veineux qui lui confére un aspect
de givre périvasculaire (3-5). D’étiopathogénie
inconnue, elle peut, comme l'ensemble des
vascularites, se compliquer d’occlusion vei-
neuse de la rétine (6). Nous décrivons le cas
d’un homme de 46 ans se présentant pour une
baisse d’acuité visuelle brutale. Le diagnostic de
granulomatose avec polyangéite avait été posé
trois mois auparavant.

CAS CLINIQUE

Un patient de 46 ans est recu aux urgences
pour une baisse d’acuité visuelle unilatérale
depuis une semaine. L’anamnése ne reléeve
aucun autre symptdome oculaire ni systémique
associé. Parmi les antécédents généraux, on

(1) Service d’Ophtalmologie, CHU Liége, Belgique.
(2)Service d’Ophtalmologie, CHR Citadelle, Liége,
Belgique.

RETINAL FROSTED ANGIITIS

Summary : Frosted angiitis is a rare form of retinal vascu-
litis in which venous development gives it an appearance
of perivascular frost. It is most often of idiopathic origin
but can also be found in the context of infectious (most
often viral) or inflammatory pathologies (lupus erythema-
tosus, sarcoidosis or granulomatosis with polyangiitis). As
with most vasculitis, frosty angiitis can be complicated by
occlusion of the central retinal vein. Close monitoring is
necessary as well as rapid treatment based on high-dose
systemic corticosteroid therapy as well as intraocular injec-
tions of anti-VEGF compounds if necessary.

Kevworps : Frosted angiitis - Granulomatosis with
polyangiitis - Ophtalmologia

retrouve une polyarthrite rhumatoide évolutive
ainsi qu'une GPA révélée par une insuffisance
rénale trois mois auparavant. Ce diagnostic a
été établi sur base d’'une biopsie rénale, qui
démontrait une glomérulonéphrite nécrosante,
et d’'une biologie sanguine (ANCA Anti-PR3
positif).

Le traitement de cette GPA nécessite la prise
de 16 mg de Medrol® et de 50 mg d’Imuran®
en plus de Clexane® nécessaire a la dialyse du
patient. Le traitement comporte également du
Pantomed 40®, du Kayexalate®, du carbonate
calcique et du Zocor 20°.

A I'examen clinique ophtalmologique, la meil-
leure acuité visuelle de l'oeil droit est réduite a
1/10 (Parinaud 10 de pres). L'oeil gauche pré-
sente, quant a lui, une acuité visuelle corrigée
de 10/10 (Parinaud 2 de pres).

L’'examen du fond de l'oeil droit révele la pré-
sence d’hémorragies profondes et superficielles
«en flammeéches» diffuses, des exsudats pro-
fonds, un aspect dilaté et tortueux des veines
rétiniennes ainsi que la présence d’'un oedéme
papillaire. Un aspect de givre est décelé le long
des vaisseaux rétiniens, essentiellement sur le
versant veineux de ceux-ci (Figure 1). Le reste
de I'examen ophtalmologique est strictement
normal et aucune atteinte controlatérale n’est
décelée.

Parmi les examens complémentaires, I'ana-
lyse de la macula par Optical Coherence Tomo-
graphy (OCT) démontre la présence, a l'oeil
droit, d’'un important oedéme maculaire cystoide
associé a un décollement séreux rétinien (DSR)
(Figure 2). L'angiographie a la fluorescéine met
en évidence un retard de perfusion veineuse au
temps précoce suivi d’'une diffusion périveineuse
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Figure 1. Photo couleur du fond d’oeil droit lors
de l’arrivée du patient aux Urgences. On peut
observer I’exsudat périvasculaire autour des
veines. Celles-ci sont dilatées et tortueuses et
accompagnées d’un cedéme papillaire. Il y a

également de nombreuses hémorragies
superficielles en flammeéches et profondes, ainsi
que des nodules cotonneux, signant I’occlusion
de la veine centrale de la rétine.

Figure 2. OCT maculaire de I’oeil droit.

La périphlébite s’accompagne d’un important
oedéme maculaire cystoide. La périphlébite et la
présence d’un exsudat en inféro-fovéolaire peut
étre facilement remarqué sur la partie gauche de

Pillustration.

Figure 3. Fluoangiographie de I’oeil droit au
temps veineux montrant une imprégnation des
veines par la fluorescence et un retard de
résorption signant a la fois la présence d’une
vascularite du versant veineux ainsi que d’une
occlusion de la veine centrale de la rétine.

au temps tardif. Aucune ischémie rétinienne n’est
observée sur cet examen a ce stade (Figure 3).

Le diagnostic retenu est celui d'une angéite
givrée dans le cadre d'une granulomatose
avec polyangeéite, compliquée d’'une occlusion
de veine centrale de la rétine (OVCR). La cor-
ticothérapie systémique du patient est alors
majorée a haute dose (Medrol® 64 mg) avec
un schéma rapidement dégressif (réduction a
48 mg). Un suivi ophtalmologique rapproché est
programmeé. Aucun traitement ophtalmologique
n’est ajouté.

Sous traitement, 'atteinte rétinienne montre
une évolution rapidement positive. A 10 jours,
on observe une nette régression des zones
blanchatres de l'angéite givrée ainsi qu'une
diminution des hémorragies et de I'oedeme
papillomaculaire. A 3 semaines, la vascularite
et les hémorragies ont quasiment entierement
disparu. LOCT maculaire réalisée a cette date
montre une disparition compléte de 'cedéme
intrarétinien avec, cependant, la persistance
d’'une petite lame de DSR.

Aprés 6 semaines, on observe une normali-
sation de I'aspect anatomique des veines avec
une disparition complete de l'aspect «givré»
des vaisseaux et du DSR. Le traitement est
progressivement réduit pour revenir au dosage
habituel de Medrol® et Imuran®.Un contréle a 3
mois confirme la normalisation compléte de la
situation.

DiscussiON

L’ANGEITE GIVREE

L'angéite givrée est une forme clinique par-
ticuliere de vascularite rétinienne sévere asso-
ciant communément une inflammation des
vaisseaux rétiniens (préférentiellement le réseau
veineux sous forme de phlébite) et un exsudat
périvasculaire translucide étendu, ressemblant
a l'apparition de givre sur une branche d’arbre
(3, 4). Elle survient préférentiellement chez les
sujets jeunes avec une prédominance féminine
de 61 %. Cette pathologie est, cependant, extré-
mement rare, avec 63 cas rapportés en 2021
dans la littérature (4).

L’étiologie de ce type d’atteinte est le plus
souvent idiopathique (7, 8). Elle peut, néan-
moins, se rencontrer dans des pathologies
systémiques que lI'on peut schématiquement
classer en trois catégories : associée a des infil-
trations de cellules malignes (leucémies aigués
lymphoblastiques, lymphomes), a une infection
(herpes simplex, cytomégalovirus, VIH, toxo-
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plasmose, syphilis) ou encore, associée a une
maladie systémique (maladie de Crohn, lupus
érythémateux disséminé, sarcoidose, maladie
de Behget, granulomatose avec polyangéite).

Sa physiopathologie est mal connue. Le role
d’une réaction d’hypersensibilité a des agents
infectieux a été évoquée. La vascularite serait
induite, dans ce cas, par le dép6t de com-
plexes immuns dans I'’épaisseur des vaisseaux.
Lorsqu’elle survient en association avec une
pathologie systémique, le mécanisme physio-
pathologique dépend certainement de celle-ci.
Concernant la granulomatose avec polyangéite,
aucune explication n’a encore été identifiée pou-
vant expliquer la survenue d’'une angéite givrée
3, 4,7, 8).

Le symptdome le plus fréquemment rapporté
est une baisse d’acuité visuelle. Celle-ci peut
étre accompagnée de myodésopsies (impres-
sion de corps flottants ou mouches volantes) et
de phosphénes (notamment en cas d’inflamma-
tion du vitré associée).

A I'examen clinique, le fond d’oeil permet de
poser le diagnostic d’angéite givrée par son
aspect d’arbre recouvert de neige au niveau
des vaisseaux atteints. Elle est caractérisée par
(2-4, 9, 10) :

- Un engainement des vaisseaux le plus sou-
vent veineux qui donne un aspect jaune-blanc
aux bords des vaisseaux, avec une constriction
variable de la lumiére vasculaire apparaissant
rouge. L'aspect blanchatre témoigne de la pre-
sence d’un processus inflammatoire au niveau
de la paroi des vaisseaux avec accumulation de
lymphocytes.

- Des modifications du calibre des vaisseaux,
dues a la réaction inflammatoire dans la paroi
vasculaire. Les vaisseaux apparaissent comme
«boudinés», ce qui est typique des vascularites
rétiniennes.

- Des vaisseaux fantdmes. Linfiltrat inflamma-
toire est tel qu’il entraine une constriction com-
pléete du vaisseau. Le vaisseau apparait alors
comme un trait blanchéatre, qui peut étre entouré
d’'une zone d’ischémie rétinienne.

- D’autres signes inconstants : neuropathie
optique, plage d’ischémie sévere de la rétine,
uvéite antérieure et postérieure, oedéme macu-
laire de degré variable, hémorragies intra-
rétiniennes superficielles et profondes, des
exsudats secs ou encore un DSR.

L’exploration et le suivi de cette pathologie
reposent sur des photos du fond d’oeil (docu-
mentation de la vascularisation et des hémor-
ragies), 'OCT (mise en évidence de 'cedéme
maculaire) et 'angiographie a la fluorescéine
(permettant de visualiser la vascularisation et

de différencier les formes ischémiques et non
ischémiques) (10).

LA GRANULOMATOSE AVEC POLYANGEITE

La granulomatose avec polyangéite est une
inflammation granulomateuse touchant essen-
tiellement les vaisseaux de petits et moyens
calibres sous la forme d’une atteinte nécro-
sante, principalement au niveau du tractus res-
piratoire et des reins. Elle se rencontre souvent
aux alentours de 40 ans, avec une légere pré-
dominance masculine. Sa classification se base
sur plusieurs critéeres (minimum deux positifs)
regroupant une atteinte inflammatoire ORL,
des anomalies pulmonaires de types nodules,
cavernes ou infiltrats, un sédiment urinaire anor-
mal (hématurie microscopique ou cylindres) et
une inflammation granulomateuse a la biopsie
des artéres ou artérioles. Malgré l'identifica-
tion de plusieurs phénoménes biologiques, ses
mécanismes physiopathologiques restent mal
connus, bien qu’'une place affirmée des ANCA
antiPR3 ait pu étre mise en évidence (1, 2).

Les manifestations systémiques de la gra-
nulomatose avec polyangéite sont multiples
(Tableau 1). Du point de vue ophtalmologique,
cette pathologie peut toucher I’ensemble des
structures présentes dans l'orbite (11-15) :

- L’atteinte orbitaire est la plus fréquente et sur-

vient soit a cause d’une vascularite locale ou
d’'une extension d’un infiltrat granulomateux a
partir de la sphére ORL. Elle peut se présenter
sous la forme d’une exophtalmie, d’'un ptosis ou
d’'une limitation des mouvements oculaires par
atteinte des muscles oculomoteurs. Les voies
lacrymales et la glande lacrymale principale
peuvent également étre atteintes.

- L’atteinte conjonctivale est liée a une conjonc-
tivite granulomateuse qui peut se compliquer de
nécrose et de fibrose cicatricielle. Celle-ci peut
se compliquer d’entropion (retournement en
dedans du bord libre de la paupiéere) ou de tri-
chiasis (inflexion des cils vers le globe oculaire).

- L’atteinte sclérale survient sous la forme d’'une
épisclérite, souvent récidivante, ou d’'une sclé-
rite qui peut étre nécrosante.

- L’'atteinte cornéenne peut se présenter sous
la forme d’infiltrats périlimbiques, d’ulcérations
cornéennes nécrosantes périphériques ou de
kératites stromales.

- Latteinte du nerf optique est liée soit a une
atteinte ischémique (par occlusion liée a la vascu-
larite), soit a une compression secondaire a I'at-
teinte orbitaire.

- L’atteinte rétinienne peut présenter différents
aspects. La vascularite peut se présenter sous
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Signes généraux présents mais non spécifiques

Asthénie, fievre, arthralgies voire authentiques arthrites inflammatoires,
myalgies et/ou amaigrissement.

Manifestations ORL (70 % de cas) Obstruction nasale persistante, douleurs nasales, sinusite, rhinite trainante,
épistaxis répétés, otite moyenne séreuse et/ou hypoacousie, déformation
nasale par atteinte des cartilages (aspect “en sabot”) avec perforations

possibles.

Manifestations pulmonaires (40 a 60 %) - Nodules pulmonaires (Iésions les plus caractéristiques de la maladie) :
uni ou bilatéraux, uniques ou multiples, excavés dans 50 % des cas.
- Infiltrats pulmonaires uni- ou bilatéraux et/ou épanchement.

- Hémorragies intra-alvéolaires.

Atteintes rénales - Glomérulonéphrite nécrosante segmentaire et focale (association a une
hémorragie intra-alvéolaire = syndrome pneumorénal)
- Anévrysmes des branches des artéres rénales et/ou microanévrysmes

intraparenchymateux.

Manifestations neurologiques - Neuropathie (multinévrite >>> polyneuropathie sensitivomotrice).
- Atteintes neurologiques centrales caractérisées par des céphalées,
syndrome méningé, déficit sensitivomoteur, hémiparésie ou hémiplégie

par AIC/AVC.

Purpura, ulcérations, lésions muqueuses buccales (ulcérations ou aphtes
persistants ou hypertrophie gingivale “framboisée” trés évocatrice de gra-
nulomatose de Wegener).

Manifestations cutanées et muqueuses

Atteintes cardiaques (6 %) Atteinte du péricarde (évoluant vers la tamponnade et/ou la péricardite
constrictive, et coronarienne), atteintes myocardiques et épicardiques,
atteintes valvulaires (principalement aortiques), blocs auriculoventriculaires

ou blocs de branche.

Atteintes digestives (5 %): variées et peu Douleurs abdominales, perforations, iléocolites, gastrites granulomateuses,

spécifiques

vascularite nécrosante ,...

Manifestations gynéco-obstétricales

Mastite, atteinte utérine,...

Thromboses veineuses et autres manifestations
vasculaires

- Thrombose veineuse profonde (risque augmenté de 20 %)
- Athérosclérose accélérée

la forme d’'une angéite givrée, comme décrite
ici. Elle peut également entrainer une rétinite,
une choriorétinite, un décollement exsudatif de
la rétine, un cedéme maculaire ou encore une
hémorragie du vitré. L'atteinte rétinienne est
une des manifestations les moins fréquentes de
cette granulomatose. Cependant, elle témoigne
généralement de la sévérité de [I'affection,
mettant en jeu le pronostic visuel et vital de la
personne en raison des atteintes systémiques
associées. Elle est donc importante a traiter
rapidement afin d’éviter tout dommage (16).

coagulation dans la formation de celle-ci sont
encore trés controversés.

Les signes d’appels d’'une OVCR sont peu
spécifiques et variables : baisse d’acuité visuelle
variable dans sa rapidité d’installation et dans
sa gravité (allant de la seule perception lumi-
neuse a une AV de 10/10), présence éventuelle
de myodésopsies (notamment en cas d’hémor-
ragies intravitréennes).

Cliniquement, seul 'examen du fond d’oeil dilaté
permet de faire le diagnostic et ce, par la mise en
évidence de quatre signes typiques (le tableau est

[ee] .z

® ANGEITE GIVREE ET OCCLUSIONS DE VEINE cependant souvent varié) (19-22) :

@ CENTRALE DE LA RETINE (OVCR) - veines rétiniennes tortueuses et dilatées;

- L’angéite givrée peut se compliquer, comme - hémorragies rétiniennes profondes «en
o I'ensemble des vascularites, d’une occlusion du taches» ou superficielles «en flammechesy;

[{e] , . yog . o) .

~ réseau vasculaire retml,en, artériel ou veineux, - oedéme papillaire pouvant s'accompagner
by comme dans le cas présent. En effet, certains d’'un DSR:

IS auteurs affirment que 'angéite givrée peut étre ’

o considérée comme un facteur de risque dans - oedeme maculaire (qui peut étre d’apparition
2 le développement d’'une OVCR en raison de retardée).

b I'activation du systeme de coagulation induite Ces signes peuvent étre accompagnés
= par cette vascularite (6, 17, 18). Cependant, d’autres signes moins spécifiques a savoir :
8 la physiopathologie de 'OVCR et le role de la nodules cotonneux, hémorragies intravi-
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tréennes, paleur rétinienne par bas débit aigu,
dépbts exsudatifs en étoile maculaire.

Rappelons qu’il existe trois formes d’OVCR.
La forme non ischémique ou «cedémateusey,
comme dans le cas de notre patient, est carac-
térisée par la présence d’'un oedéme papillaire
et rétinien, d’'importantes dilatations veineuses
et capillaires ainsi que des territoires d’isché-
mie peu étendus. A contrario, sont rencontrés
dans /a forme ischémique, des hémorragies
profondes souvent plus volumineuses, de nom-
breux nodules cotonneux et de vastes plages
d’ischémie rétinienne. La troisiéeme, la plus
fréquente, est une forme mixte associant, en
proportions variables, des signes des deux pre-
miéeres. Elle peut apparaitre d’emblée ou étre
I’évolution de la forme oedémateuse (23, 24).

TRAITEMENTS DE L’ANGEITE GIVREE ET DE SES
COMPLICATIONS

Dans le cas de I'angéite givrée, aucun consen-
sus n’est réellement admis. Un traitement rela-
tivement rapide est cependant a envisager pour
éviter les complications qui pourraient représen-
ter une menace pour la fonction visuelle (occlu-
sions vasculaires, membrane épirétinienne,
oedéme maculaire, ou encore, décollement de
rétine).

Le traitement repose essentiellement sur
la mise en place rapide d'une corticothéra-
pie systémique a haute dose (1 mg/kg) suivie
d’'un schéma dégressif. Un suivi rapproché
est préconisé car une exacerbation de I'occlu-
sion vasculaire est possible lors d’'un traite-
ment par corticostéroides (25, 26). En cas de
mauvaise réponse aux corticostéroides, il peut
étre nécessaire d’avoir recours a des immuno-
suppresseurs comme le cyclophosphamide ou
le rituximab. L'utilisation de ces derniers est
cependant controversée dans la littérature car
une évolution défavorable est décrite malgré
un traitement bien conduit (27). La question
ne s’est pas posée dans notre cas puisque le
patient était déja sous Imuran® pour son atteinte
systémique, notamment rénale.

Concernant les OVCR associees a une
angéite givrée, la prise en charge rejoint celle
des formes natives d’OVCR. Elle repose
actuellement sur des injections intravitréennes
d’agents anti-VEGF ou, en seconde intention,
de corticostéroides en cas d’cedéme maculaire
provoquant une baisse d’acuité visuelle signifi-
cative. La photocoagulation panrétinenne peut
également étre proposée selon I'importance des
plages d’ischémie rétinienne ou en cas de néo-
vascularisation prérétinienne, prépapillaire ou
irienne. Dans les cas d’ischémie modérée sans

néovaisseaux, elle reste cependant controver-
sée en raison d'une évolution de seulement
40 % des cas vers un glaucome néovasculaire,
complication majeure de 'OVCR (16, 21, 23).

En addition a ces traitements, la mise en
place d’'un traitement antiagrégant plaquettaire
au stade d’angéite givrée non compliquée, pour-
rait étre une option intéressante afin de lutter
contre le risque de développement d’OVCR.
Si ce traitement est habituellement indiqué en
cas de vascularite, son utilisation reste discutée
dans le cas des OVCR, en raison d’'une majora-
tion des hémorragies rétiniennes, d’'une atteinte
plus importante du champ visuel ainsi que d’'une
récupération moins bonne de I'acuité visuelle
en cas de traitement antiplaquettaire. Aucune
amélioration significative de 'oedéme maculaire
ni d’effet préventif du passage de la forme non
ischémique vers la forme ischémique n’a, de
plus, été objectivée (28).

CONCLUSION

L’angéite givrée est une forme rare de vascu-
larite rétinienne sévére associant communément
une vascularite des vaisseaux rétiniens a un
exsudat périvasculaire translucide étendu, res-
semblant a I'apparition de givre sur une branche
d’arbre. Plusieurs étiologies infectieuses et sys-
témiques peuvent en étre la cause, dont la gra-
nulomatose avec polyangéite. Son diagnostic
est essentiellement clinique, avec une image
caractéristique retrouvée au fond d’oeil. Elle
peut facilement se compliquer d’'une occlusion
des vaisseaux rétiniens comme dans toutes les
vascularites. Il sera donc important de mettre en
place un suivi rapproché ainsi qu’un traitement
rapide basé sur une corticothérapie systémique
a haute dose ainsi que des injections intraocu-
laires d’agents anti-VEGF si nécessaire.
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