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CAS CLINIQUES

Granulome choroidien sarcoidosique.

Discussion a propos de deux cas.

M. RYCKEWAERT, X. ZANLONGH]I, P. CASTIER, P. FRANCOIS (Lille)

ABSTRACT :
Choroidal granuloma in sarcoidosis : about 2 cases.

Specific gramdonma of the choroid is an exceptional localization of sarcoidosis. It is characterized by an
overlving neurosensory retinal detaclhment withouwt anierior wveitis.,

Other more frequent findings can be revealed by fundus exwmination in sarcoidosis,

Choroidal gramdoma is often part of a svstemic sarcoidosis.

Most often, systemic corticosteroid therapy provides a prompt improvement of the lesion.

The diagnosis relies on clinical and paraclinical informations which are reviewed in this surey on mo
recent cases.
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RESUME :
Granulome choroidien sarcoidosique. Discussion a propos de deux cas.

Le granulome choroidien représente une localisation exceptionnelle de la sarcoidose.

1l sagit d'une tumeur bénigne entrainant une réaction exsudative sous-rétinienne majeure. Si latteinte du
segment antérieur est rare, au niveau du segment postérieur, il peut exister d'autres Iésions plus fréquentes
dans la sarcoidose.

Le plus souvent le granulome choroidien entre dans le cadre d'une sarcoidose médiastinopulmonaire
active. Il peut sagir dune localisation isolée évoluant favorablement sous conticothérapie générale
prolongée a doses élevées ou de lésions mudtiples avec atteinte du nerf optique pouvant conduire malgré
le traitement a la perte fonctionnelle et anatomique de l'weil,

Son diagnostic repose sur un faiscean darguments cliniques et paracliniques généraux et ophtalmologi-

ques que nous développons a 'occasion de la revue de dewx cas récents.

Mois clés: Granulome choroidien sarcoidosique. Corticothérapie.

La sarcoidose ou maladic de Besnier-Boeck-
Schaumann est une maladic d’étiologie incon-
nue dont la caractéristique anatomopathologi-
que est un granulome épithélio-giganto-cellu-
laire, sans nécrose caséeuse. Si I'atteinte médias-
tino-pulmonaire existe dans 90 % des cas [2] et a
permis d’établir une classification radiologique
cn 4 stades, ayant un double intérét thérapeuti-
que et pronostique, l'atteinte oculaire dont la
fréquence varie sclon les autcurs de 40 % pour
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Gass [7] a 15 % pour Devulder (6] est considérée
comme un signe de gravité.

Nous rapportons deux observations de localisa-
tion choroidienne du granulome sarcoidosique.

CAS CLINIQUES

Cas n°1]

Un homme de 36 ans consulte en juillet 1982
pour baisse d’acuité visuelle de I'ceil droit. Avec
correction, l'acuité est de 6/10, Parinaud 2 a
droite et 10/10, Parinaud 1,5 a gauche. On note
de chaque coté I'existence d'une conjonctivite
granulomateuse et aucun signe inflammatoire
du segment antérieur. On constate a I'examen du
fond d'ceil une masse sous-rétinienne jaunatre
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sus-papillaire, mesurant 5 mm x 6 mm avec une
zone centrale de 1,5 mm x 3 mm bien individua-
lisable (fig. A)

1l existe en avant de la lésion un décollement
séreux du neuro-épithélium. Autour, et méme a
distance, on ne trouve ni exsudats rétiniens ou
sous-rétiniens, ni hémorragies, ni engainements
vasculaires, mais les artéres paraissent anorma-
lement tortueuses et les veines sont dilatées. La
rétine périphérique est normale. Le vitré en
regard de la lésion comme en périphérie jusqu'a
sa base est clair. A gauche le fond d'ceil est
normal.

L'angiographie montre une hypofluorescence
précoce de la lésion (fig. 1); les vaisseaux réti-
niens sus-jacents sont normaux. Au temps vei-
neux (fig. 2), la masse choroidienne centrale s'im-
prégne progressivement et est entourée d'une
zone d’hypofluorescence en rapport avec une
atrophie post-inflammatoire de la choriocapil-
laire. Aux temps tardifs (fig. 3) il existe une im-
prégnation du décollement séreux du neuro-épi-
thélium recouvrant la lésion; la papille est le
siege d’'un cedéme modéré. Du c61é gauche, I'an-
giographie ne montre qu'un cedéme papillaire
infraclinique.

Le diagnostic de nodule choroidien inflamma-
toire en rapport avec une sarcoidose au stade I
(association d’adénopathies médiastinales et
d'une atteinte parenchymateuse interstitielle
micronodulaire ou réticulo-micronodulaire) re-
pose sur les éléments suivants :

— syndrome interstitiel pulmonairec impor-
tant ;

— augmentation du taux d'enzyme de conver-
sion de 'angiotensine a 38 unités internationales
(normale: 26 Ul £ 5 UD);

— lymphocytose pulmonaire supéricure a
30 % au lavage bronchoalvéolaire (normale: in-
férieure 4 16 %) avec prédominance de lympho-
cytesT;

— présence de granulomes sarcoidosiques au
test de Kveim.

L'évolution spontanée se fait en deux ans vers
une aggravation progressive des lésions oculaires
avec toutefois une acuité visuelle qui reste sta-
ble : la taille du granulome augmente avec appa-
rition d’hémorragies sous-rétiniennes sur les
bords de la lésion.

L’atteinte médiastinopulmonaire s’aggrave pa-
ralléelement avec augmentation du taux d'enzy-
mes de conversion a 58 UL

En juillet 1984, apparition d’'une insuffisance
rénale avec hypercalcémie par néphrocalcinose
justifie un traitement par cortisone a la dose de
I mg/kg/jour. Ce traitement suivi a doses dégres-
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sives pendant un an provoquera une atrophie
rapide de la lésion avec disparition de toute
symptomatologie fonctionnelle. Depuis aott
1985 (fig. 4) le granulome entouré d'une large
plage atrophique et recouvert d’'un cedéme loca-
lisé n’a aucun caractére évolutif (fig. B).

Cas n®°2

En octobre 1987, un homme de 35 ans
consulte pour baisse d'acuité visuelle de I'ceil
droit. Avec correction, l'acuité visuelle est chif-
frée a 1,5/10, Parinaud 14 a droite et 10/10,
Parinaud 1,5 a gauche. Dans ses antécédents, on
note une oligophrénie, une épilepsie et une sar-
coidose stade I prouvée par la biopsie de nodu-
les granulomateux bronchiques, une lymphocy-
tose a 58 % au lavage bronchoalvéolaire avec
prédominance de lymphocytes T, une élévation
de l'enzyme de conversion de V'angiotensine a
80 UL, une hyperfixation hépatosplénique, pul-
monaire ainsi que des glandes lacrymales et
salivaires a la scintigraphie au gallium.

Il existe une conjonctivite granulomateuse bila-
térale avec syndrome sec confirmé par le test au
Rose Bengale. Le segment antérieur est calme.
L'examen du fond d'ceil droit met en évidence
une masse sous-rétinienne jaunatre d'un diame-
tre de 7 mm, centrée sur l'arcade vasculaire
temporale supérieure et affleurant la macula
(fig. C). Cette lésion entourée de flaques hémor-
ragiques sous-rétiniennes et d'une nappe exsuda-
tive de topographie préférentielle interpapillo-
maculaire est recouverte d'une poche de décol-
lement séreux du neuro-épithélium. Il existe un
voile néovasculaire pré-papillaire supérieur tres
gréle. En périphérie, on note des périphlébites en
rétine temporale inférieure, associées a un signe
de Landers [12]: amas cellulaires inflammatoi-
res situés au voisinage de la base du vitré. La base
du vitré est le siége de phénoménes de traction :
blanc sans pression trés marqué en temporal
inférieur et givre supérieur avec deux déchirures
alambeau. L'examen de I'eil gauche est normal.

L’angiographie montre aux temps précoces
{fig. 5) une hypofluorescence globale avec appari-
tion au temps artérioveineux d'une zone hyper-
fluorescente centrale correspondant au granu-
lome. Elle est entourée d’une plage d’atrophie de
la choriocapillaire et de 1'épithélium pigmen-
taire. Aux temps tardifs, la bulle de décollement
séreux du neuro-épithélium s'imprégne de colo-
rant de méme que la papille. La membrane
néovasculaire prépapillaire ne laisse pratique-
ment pas diffuser le colorant dans le vitré. La
rétine périphérique temporale est ischémique
(fig. 6 et 7).
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Fig. 1. — Observation n®° 1. Angiofluographie temps laminaire : hypofluorescence précoce de la lésion.

Fig. 2. — Obsenvation n° 1. Angiofluographie. Fin du temps laminaire ; granulome choroidien central hyperfluorescent.

Fig. 3. — Observation n° 1. Angiofluographie temps tardif. Diffusion du colorant (Staining) dans towte la plage d'cedéme du
neuroépithélium, cedéme papillaire.

Fig. 4. — Obsenation n° 1. Angiofluographie au stade de guérison. Le gramdome choroidien involué est entouré d'une large plage
atrophique.

Fig. 5. — Obsernwation n°2. Angiofluographic temps laminaire : granulome choroidien hyperfluorescent au centre de la lésion,
entouré d'une plage atrophique d'origine inflanunatoire.

Fig. 6. — Obsenation n° 2. Angiofluographie de la périphérie rétinienne temporale inférieure mettant en évidence des périphlébites.
Fig. 7. —= Méme commentaire.
Fig. 8. — Obsenution n® 2. Echographie B : épaississement choroidien sans excavation.

Fig. 9. — Obsenation 1n° 2. Angiofluographie post-thérapeutique, temps tardif. Aspect atrophique de la lésion avec apparition de zones
d'hypoperfusion. Présence de 2 plages d'hémorragies pré-rétiniennes.
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L'échographie (fig. 8/ montre une masse cho-
roidienne de 2 mm d'épaisseur, hyperéchogene
avec épaississement choroidien mais sans exca-
vation, compatible davantage avec une lésion
inflammatoire que tumorale.

Cet état oculaire justifie une corticothérapie a
une dose de 1 mg/kg/j. On obtient ainsi en quel-
ques mois avec des doses dégressives de corti-
sone, une atrophie progressive de la lésion (fig. D).
Le décollement séreux du neuro-épithélium s'af-
faisse sans disparaitre totalement ; la membrane
néovasculaire pré-papillaire est cause d'une hé-
morragie prérétinienne de faible abondance
(fig. 9); les signes de sécheresse oculaire dispa-
raissent. Les plages ischémiques et le bord des
déchirures sont photocoagulés.

Apreés huit mois de traitement la corticothéra-
pie a été arrétée. A ce jour aucune reprise du
processus évolutif n'a été constatée.

DISCUSSION

Les granulomes choroidiens sarcoidosiques
sont considérés comme des manilestations rares
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Fig. A. — Observation n® 1. Granuldome

choroidien sus-papillaire au sein dine
plage d'cedéme (juillet 1987).

Fig. B. — Observation n° 1. Granulome

choroidien imvolutif entouré dune vaste

plage atrophique. Persistance d'une zone

deedéme du newroépithélivm en regard
de la lesion movembre 1987).

Fig. C. — Obsenation n°2. Granulome
choroidien évolutif mal individualisable
aut sein dune vaste plage d'cedénme. Pré-
sence dexsudats lipidiques sous lésion-
nels recowvrant le pole postérieur (octobre

1987

Fig. D. — Observation n® 2. Awrophie post-
thérapeuwtique du granulome choroidien
avec disparition progressive des exsudats

lipidiquies fawril 1988).

de la sarcoidose oculaire, bien apres les uvéites
antérieures, les atteintes cornéo-conjonctivales et
au niveau du segment postérieur les infiltrats
périvasculaires (périphlébites et choriorétinites
en tache de bougie), les uvéites basales et les
neuropathies optiques par compression ou par
infiltration [3, 10]. Dans notre premier cas, le
granulome choroidien est la seule lésion du
segment postérieur si l'on excepte un cedeme
papillaire infraclinique. Dans notre deuxieme
cas, le granulome choroidien parait plus évolu-
tif : il s'associe a une plage d'exsudats secs sous-
rétiniens et a un voile néovasculaire pré-papil-
laire supérieur consideéré comme la conséquence
d’'une ischémie rétinienne localisée due a la lé-
sion. En périphérie, il s'associe a des périphlébi-
tes et a une hyalite basale localisée. Tl existe
¢galement des signes de traction sur la base du
vitre.

Le diagnostic de I'étiologie sarcoidosique re-
pose sur les arguments suivants :

1) existence d'une sarcoidose pulmonaire de
stade I (diagnostic radiologique) ;

2) confirmation anatomopathologique du dia-
gnostic de sarcoidose par le test de Kveim dans le



Vol. 11, n° 11, 1988

premier cas, par la biopsie bronchique dans le
deuxiéme cas;

3) présence d'une lymphocvtose T a des taux
significatifls au lavage bronchoalvéolaire et taux
d’'enzyme de conversion de 'angiotensine (consi-
déré comme le refllet de la masse granuloma-
teuse de I'organisme) positif et augmentant pa-
rallélement a Faggravation des lésions [2] ;

4) evolution favorable des lésions médiastino-
pulmonaires et choroidiennes sous corticothéra-
pie dans les deux cas.

Dans les observations publiées [5, §, 11, 14, 15]
les sujets présentant des granulomes choroidiens
sarcoidosiques ont une sarcoidose meédiastino-
pulmonaire de stade I ou II et ceci a I'exception
d'un cas [14]. IIs peuvent également présenter
des signes neurologiques en rapport avec une
atteinte du systéme nerveux central [8]. Pour
Gould et Kaufman, celle-ci cxiste dans 37 % des
cas ol l'on note des lésions sarcoidosiques du
segment postérieur de I'eeil alors que ce chiffre
tombe a 3 % dans le cas contraire,

Le granulome choroidien peut étre I'unique
manifestation oculaire de la sarcoidose [5, 14,
15]; ailleurs, il peut étre accompagné d'une
uvéite antérieure typique (précipités rétrocor-
néens en graisse de mouton) [11] ou banale (8]
ou encore d'une hyalite [14] ou d'une atteinte du
nerf optique [8, 11].

La fréquence et l'importance des complica-
tions sont fonction de la taille ¢t de I'évolutivité
de la Iésion initiale : Gass [7] et Karni [11] décri-
vent chacun un cas de membrane néovasculaire
choroidienne atteignant ou détruisant le pdle
postérieur. Dans d'autres cas [1, 8] sc dévelop-
pent des voiles néovasculaires périphériques en
rapport avec des occlusions veineuses localisées.
On peut en rapprocher le voile néovasculaire
pré-papillaire supérieur de notre deuxiéme cas
en rapporl avec la topographie de la lésion
granulomateuse initiale,

L'évolution des lésions est le plus souvent favo-
rable sous corticothérapie a doses élevées (supe¢-
rieure ou égale a 1 mg/kg/j). Ce traitement peut
étre associé a l'injection péribulbaire de corticoi-
des. La durée du traitement varie selon les au-
teurs de six semaines a un an. Ainsi la plupart de
ceux-ci obtiennent une guérison des lésions avec
restitution ad integrum de la vision centrale {7,
14, 15] ou au prix d'une cicatrice atteignant la
macula [5]. Nos deux cas procédent de cette
évolution.

Cependant Gass décrit un cas s'aggravant
malgré la corticothérapie [8] et Karni un cas
s'aggravant dés I'arrét de la corticothérapie [11].
Dans ces cas, 'examen clinique ou anatomopa-
thologique des yeux atteints montre qu'il existe

Gramulome choroidien sarcoidosique 777

des lésions étendues de la choroide voire une
atteinte diffuse de celle-ci associée a une atteinte
granulomateuse de la papille.

Au total : le diagnostic de granulome choroi-
dien sarcoidosique peut étre fait avec certitude
lorsqu’il existe une atteinte médiastinopulmo-
naire et au fond d'ceil une masse jaunatre sous-
rétinienne recouverte d'une poche de décolle-
ment séreux du neuro-épithélium avec a I'angio-
graphie, hypofluorescence précoce et hyperfluo-
rescence tardive de la lésion. D'autres lésions
plus spécifiques de la sarcoidose oculaire peu-
vent lui étre associées: périphlébites, cedeme
gapillaire, hyalite ou nodules vitréens de Lan-

ers.

Ces cas répondent en géncéral favorablement a
la corticothérapie, le pronostic visuel est alors
fonction de la topographie du granulome par
rapport a l'aire maculaire et de I'absence de
survenue d'unc membrane néovasculaire cho-
roidienne du pole postérieur.

D'autres cas, plus graves, sont dus a la ditfusion
des lésions choroidiennes et a l'atteinte du nerf
optique. Ils répondent mal & la corticothérapie et
peuvent justifier, par les douleurs qu'entraine un
syndrome inflammatoire chronique réfractaire a
lout traitement, unc énucléation.

Dans les formes isolécs, exceptionnelles (un cas
décrit [14]), le diagnostic ne peut étre qu'hypo-
thétique : il est toutefois possible d'éliminer en
cas d'exsudation péritumorale et (ou) d’évolution
favorable sous corticothérapie une tumeur cho-
roidienne primaire ou secondaire et sur 'aspect
angiographique (angiographic en fluorescence
éventuellement complétée par une angiographie
par absorption au Vert d’'Indocyanine), une tu-
meur vasculaire choroidienne.
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