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CAS CLINIQUE

SARCOIDOSE PULMONAIRE ET TESTICULAIRE REVELEE
PAR UN OEDEME DE LA TETE DU NERF OPTIQUE

Stassens E (1), Rico S (1)

REesumE : La sarcoidose est une pathologie inflammatoire
granulomateuse chronique dont I'étiologie reste inconnue.
Bien que les poumons et les ganglions thoraciques soient
les structures les plus fréquemment atteintes, tous les tis-
sus peuvent étre affectés. L'atteinte ophtalmologique est
présente dans 25 % des cas. Nous rapportons un cas cli-
nique dont le diagnostic de sarcoidose fut révélé par un
cedéme papillaire unilatéral isolé.

Morts-cLEs : Sarcoidose oculaire - Oedéme papillaire -
Orchite granulomateuse - Choriorétinite séreuse
centrale

INTRODUCTION

Le spectre des manifestations liées a la sar-
coidose est relativement étendu bien que l'at-
teinte intrathoracique soit présente dans plus
de 90 % des cas. La présence d’un granulome
non caséeux n’est pas suffisant a lui seul pour
définir le diagnostic de sarcoidose. En effet, les
autres pathologies granulomateuses doivent
étre exclues.

Nous rappelons I'histoire clinique d’'un homme
d’age moyen atteint d’'une sarcoidose pulmo-
naire et extra-pulmonaire, dont la symptomato-
logie inaugurale est secondaire a un cedeme du
nerf optique.

OBSERVATION CLINIQUE

Un patient de 48 ans se présente pour une
baisse progressive, indolore et unilatérale de
’'acuité visuelle depuis 2 mois. Il est asympto-
matique, a I'exception d’une asthénie progres-
sive.

Il n’a pas d’antécédent médical notable, mais
révele, aprés une anamnése plus minutieuse,
qu’il a développé récemment un nodule testi-
culaire érythémateux pour lequel une explora-
tion doit étre effectuée. Par ailleurs, il n’est sous
aucune meédication.

L’examen clinique ophtalmologique objective
une acuité visuelle effondrée a 2/10 de I'ceil
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PULMONARY AND TESTICULAR SARCOIDOSIS REVEALED
BY OPTIC DISC EDEMA

Summary : Sarcoidosis is a chronic inflammatory granulo-
matous disease of unknown aetiology. Although the lungs
and thoracic lymph nodes are the most frequently affected
structures, every tissue can be affected. Ophthalmological
involvement occurs in 25 % of cases. We report a clinical
case in which the diagnosis of sarcoidosis was revealed by
isolated unilateral optic disc edema.

Kevworps : Ocular sarcoidosis - Optic disc edema -
Granulomatosis orchitis - Central serous
chorioretinopathy

droit, I'ceil gauche ayant une acuité parfaite-
ment préservée. Le segment antérieur est sans
particularité. L’'ophtalmoscopie indirecte met en
évidence un cedéme papillaire sans hémorra-
gie, associé sans continuité directe a un décol-
lement séreux sous-rétinien (DSR), confirmé
par la tomographie par cohérence optique
(OCT) Heidelberg (SPECTRALIS®) (Figure 1).
L'épaisseur des fibres rétiniennes péripapillaires
s’éléeve a 207 pm, confirmant la présence de
'cedéme papillaire. Un épaississement choroi-
dien (pachychoroide) mesuré a 494 ym est éva-
lué grace au mode EDI-OCT (Enhanced Depth
Imaging - OCT).

L’angiographie a la fluorescéine est réalisée
pour confirmer I'cedéme papillaire et rechercher
d’autres signes inflammatoires ou causes expli-
quant le liquide sous-rétinien. Elle confirme la
présence d’un cedéme papillaire vrai, en démon-
trant une diffusion de la fluoresceéine au niveau
de la papille optique. Par ailleurs, elle met en évi-
dence un point de fuite focal supéro-fovéolaire
a travers I'épithélium pigmentaire rétinien (EPR)
aux temps précoces (Figure 2) dont l'intensité
augmente dans les phases intermédiaires et
tardives. Il n’y a pas de vascularite rétinienne
associée. L'angiographie au vert d’'indocyanine
ne démontre pas de néovaisseau, pas de gra-
nulome choroidien ni de vasculopathie poly-
poidale (Figure 3). Aucune néovascularisation
n’est visualisée a 'OCT-angiographie (OCT-A).
Cet aspect iconographique du DSR associé a
un point de fuite focal et une pachychoroide,
en l'absence de signe de néovascularisation,
laisse suspecter un diagnostic d’'une chorioréti-
nite séreuse centrale (CSC). Celle-ci n’explique
toutefois pas I'cedéme papillaire pour lequel un
bilan plus exhaustif est lancé.
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Décollement séreux sous-rétinien fovéolaire hyporéflectif et en dome (astérisque) associé a la présence de dépbts hyper-réflec-
tifs (simple fleche) sur la surface externe des photorécepteurs témoignant de la chronicité du liquide sous-rétinien.

Temps précoces (1 minute) révélant une hyperfluorescence en téte
d’épingle (point de fuite) supéro-maculaire (fleche). L'oedeme des
fibres rétiniennes nerveuses péripapillaires est révélé par I'hyper-
fluorescence de la papille optique qui témoigne de la diffusion de la
fluorescéine.

Le bilan d’'une neuropathie optique nécessite
une recherche étiologique exhaustive compre-
nant, notamment, les causes infiltratives, isché-
miques, inflammatoires ou encore toxiques. Le
premier bilan réalisé en urgence se compose
d’'une biologie immuno-inflammatoire et infec-
tieuse, qui révele un taux d’angiotensine conver-
tase majoré a 78 U/L. L’intradermoréaction a la
tuberculine et la sérologie syphilitique se sont
révélées négatives. L'angioscanner cérébral et
la réalisation de coupes fines centrées sur le
nerf optique droit ne révelent rien d’anormal.

Figure 3. Angiographie au vert d’indocyanine
(ICG) de I’ceil droit

L’'cedéme papillaire masque la fluorescence choroidienne (fleche
noire), le point de fuite a I'origine du décollement séreux sous-rétinien
en supéro-maculaire est révélé par une hyperfluorescence focale
(fleche blanche), et I'on note I'absence de granulome choroidien.

Un PET-scanner au fluorodéoxyglucose
révele plusieurs adénopathies hypermétabo-
ligues médiastinales et hilaires ainsi qu’une
infiltration testiculaire isodense aspécifique de
15 mm de grand axe (Figure 4). Le scanner tho-
racique ne démontre pas de signe de fibrose ou
de syndrome micronodulaire au sein du paren-
chyme pulmonaire.

Suite aux résultats du PET-scanner, le patient
est adressé en consultation de pneumologie.
La propédeutique cardiopulmonaire est aspéci-
fique. Les valeurs des épreuves fonctionnelles
respiratoires sont a la limite de la norme avec un
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Adénopathies hypermétaboliques médiastinales et hilaires (cercle), infiltration testiculaire de 15 mm de grand axe (fleche).

rapport VEMS/CVF a 79 % (volume expiratoire
maximum par seconde et capacité vitale forcée,
respectivement, a 92 % et 93 % des valeurs
prédites). La capacité de diffusion du monoxyde
de carbone est a 83 % de la normale. La résis-
tance des voies aériennes est sans particularité.
La mise au point est complétée par une biopsie
des adénopathies thoraciques sous échoendos-
copie bronchique ainsi que par une ponction
testiculaire. Toutes deux confirment une gra-
nulomatose non caséeuse compatible avec un
diagnostic de sarcoidose.

Sur base de ces différentes explorations et
de la présence d’adénopathies médiastinales
et hilaires sans infiltration pulmonaire associée,
le diagnostic de sarcoidose prouvée de stade |
est ainsi retenu, avec une atteinte ganglion-
naire, testiculaire et oculaire. D’'un point de vue
ophtalmologique, la baisse d’acuité visuelle est
attribuable au DSR. Celui-ci est, en réalité, la
résultante d’'une autre pathologie concomitante,
mais indépendante de la physiopathologie non
inflammatoire, la CSC.

Compte tenu de la situation oculaire et de
'cedéme papillaire majeur menacgant la vision,
une cure dégressive de méthylprednisolone par
voie orale a partir de 1 mg/kg/jour a été entre-
prise afin d’éviter une atrophie du nerf optique
Aprés deux semaines de traitement, une dimi-
nution rapide de I'cedéme papillaire est objec-

tivée par une régression de I'épaisseur des
fibres rétiniennes péripapillaires. Cependant, le
DSR se majore sous l'effet de la corticothérapie.
L’acuité visuelle est améliorée a 8/10, raison
pour laquelle aucun arrét thérapeutique n’est
proposé et la décroissance progressive de la
corticothérapie est poursuivie.

DiscussioN

La majorité des atteintes ophtalmologiques
sont bilatérales, donc plutdét atypique dans ce
cas.

Bien que les organes les plus généralement
atteints soient les poumons et les ganglions
hilaires, la sarcoidose reste néanmoins une
maladie multisystémique (1). La prévalence
de la sarcoidose oculaire peut s’élever jusqu’a
25 %, se classant comme la seconde manifes-
tation extra-pulmonaire la plus fréquente apres
les signes cutanés (2). Elle est d’ailleurs révéla-
trice de la maladie dans 10 a 20 % des cas (3).
La manifestation ophtalmologique classique est
'uvéite antérieure chronique (souvent granulo-
mateuse et bilatérale) (4) alors que l'atteinte du
nerf optique est plus rare (1 a 7 %) (5). Cette
derniére peut se présenter sous forme de gra-
nulome papillaire, de néovaisseaux choroidiens
péripapillaires ou encore, d’cedéme de la téte du
nerf optique.
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L’atteinte testiculaire a une prévalence consi-
dérablement moindre; I'orchite granulomateuse
n’est présente que dans 0,2 % des cas et améne
souvent a l'orchidectomie diagnostique en vue
d’exclure une néoplasie du testicule (6).

La prévalence de la neurosarcoidose s’éleve
entre 3 a 10 %, les nerfs les plus frequemment
atteints étant le nerf optique et le nerf facial (7).
Les mécanismes sous-jacents évoqueés sont
une inflammation granulomateuse des leptome-
ninges ou des gaines épi/périneurales du nerf
(8). Le cas clinique décrit ne présente qu’'une
infiltration du nerf optique isolée et unilatérale,
alors que les manifestations postérieures sont
généralement bilatérales mais asymétriques.
(4). Aucun autre élément plus évocateur d’'une
sarcoidose oculaire n’est présent, plus précisé-
ment, une uvéite antérieure granulomateuse,
une uvéite intermédiaire ou postérieure, une
périphlébite, un cedéme maculaire, des granu-
lomes (péri-) papillaires ou choroidiens (2, 4).
Le diagnostic a ainsi été présumeé sur base de
I'association d’une élévation de I'enzyme de
conversion de l'angiotensine, un aspect évo-
cateur du scanner pulmonaire, I'exclusion des
autres diagnostics différentiels et la confirmation
histologique par la présence d’'une granuloma-
tose non caséeuse systémique (ganglion thora-
cique et testicule).

De nombreux diagnostics différentiels peuvent
étre envisagés face a un DSR unilatéral : des
pathologies associées a une néovascularisa-
tion choroidienne (comme la dégénérescence
maculaire liée a 'age de forme «humide», une
vasculopathie polypoidale, un néovaisseau
du myope fort), des maladies vasculaires réti-
niennes (maculopathie diabétique, occlusion
veineuse retinienne, rétinopathie hypertensive),
des pathologies inflammatoires (comme la sar-
coidose, les uvéites ou sclérites postérieures
en général), des tumeurs oculaires (mélanome
ou hémangiome choroidien), des néoplasies ou
syndromes paranéoplasiques (dont les hémo-
pathies), des anomalies génétiques et déve-
loppementales (comme un colobome du nerf
optique), et les causes iatrogenes (9). Un DSR
interpapillomaculaire peut étre potentiellement
causé par contiguité d’'un cedéme papillaire
majeur. Dans le cas présent, il n’'y a, néanmoins,
aucune continuité entre 'oedéme papillaire et
le DSR. De plus, 'examen iconographique par
angiographie fluorescéinique localisant le point
de fuite juxtafovéolaire et la pachychoroide est
compatible avec le diagnostic additionnel de
CSC.

La CSC, survenant généralement chez les
hommes entre la 2™ et la 5°m décade, est
caractérisée par un DSR et/ou un décollement

de I'épithélium pigmentaire rétinien au pbéle pos-
térieur. Bien que I'étiopathogénie et la physio-
pathologie soient relativement méconnues, les
hypothéses évoquées sont une hyperperméa-
bilité de la choroide, une altération de I'épithé-
lium pigmentaire rétinien ou une anomalie de
la membrane de Bruch (9, 10). Les corticoides
(endogénes ou exogenes) représentent un fac-
teur de risque majeur de cette pathologie, pro-
bablement par leur effet potentialisateur des
hormones adrénergiques sur la vascularisa-
tion choroidienne (11). L’évolution naturelle de
la CSC conduit généralement a une résolution
spontanée du DSR. Néanmoins, certains cas
peuvent étre chroniques ou récidivants, néces-
sitant ainsi une photothérapie dynamique a la
vertéporfine des zones d’hyperperméabilité
vasculaire choroidienne. Par la production de
radicaux libres suite a la photosensibilisation
de la vertéporfine, il s’ensuit un remodelage
des vaisseaux choroidiens, une diminution de
I’hyperpermeéabilité vasculaire et, dés lors, une
résolution du DSR (12).

Sur le plan thérapeutique, du point de vue pul-
monaire, la présence d’adénopathies meédias-
tinales et hilaires n’est pas, a elle seule, une
indication de traitement. En effet, la sarcoidose
de stade | a un pronostic trés favorable, avec une
régression spontanée des anomalies radiogra-
phiques dans plus de 80 % des cas (1). Toute-
fois, du point de vue ophtalmologique, 'cedéme
papillaire majeur nécessite une cure dégressive
de méthylprednisolone par voie orale a partir de
1 mg/kg/jour afin d’éviter une atrophie du nerf
optique et ce, malgré le risque d’aggravation de
la CSC sous corticoides.

Dans la situation ou le DSR s’amplifierait de
maniére considérable, un laser focal ciblant le
point de fuite angiographique reste une alterna-
tive thérapeutique a la réalisation d’'une photo-
thérapie dynamique, actuellement difficilement
réalisable du fait de la pénurie mondiale de
Visudyne® (vertéporfine pour injection).

IMPLICATIONS CLINIQUES

La sarcoidose est une étiologie peu fré-
quente, mais doit étre considérée de maniére
systématique face a un cedéme papillaire uni-
latéral, aprés I'exclusion d’autres diagnostics
différentiels, y compris en 'absence d’autres élé-
ments anamnestiques et symptomatiques asso-
ciés. Les manifestations inaugurales de cette
pathologie peuvent étre diverses et concerner
chaque tissu du corps humain. Notre cas cli-
nique expose cette variabilité de présentation
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clinique, en l'occurrence par I'atteinte oculaire,
pulmonaire et testiculaire.

La prise en charge de I'cedéme papillaire
sarcoidosique associée a une atteinte fonction-
nelle menacgant le pronostic visuel repose sur
une corticothérapie en premiére intention et une
surveillance rapprochée. Le cas clinique décrit
comporte une difficulté thérapeutique addition-
nelle, vu la présence concomitante d’'une autre
pathologie oculaire et indépendante de la sar-
coidose (choriorétinite séreuse centrale ) qui, a
I'inverse, est favorisée par la corticothérapie.

CONCLUSION

L’atteinte oculaire polymorphe peut étre
révélatrice de la sarcoidose et met en exergue
'importance d’une étroite collaboration entre
internistes et ophtalmologues.
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