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RESUME

Introduction : La maladie de Vogt-Koyanagi-Harada est une maladie systémique associant des manifesta-
tions oculaires, neurologiques, audio-vestibulaires et cutanées. Elle atteint rarement les enfants. Nous rappor-
tons l'observation clinique d'un enfant présentant un syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada.

Observation : Il s'agit d'un garcon agé de 13 ans qui a été adressé du service d'ophtalmologie pour une baisse
bilatérale de I'acuité visuelle avec douleur oculaire bilatérale en rapport avec une panuvéite bilatérale, cépha-
lées et lésions d'hypopigmentation cutanée. L'examen clinique a objectivé un vitiligo et une poliose. Le dia-
gnostic de Vogt-Koyanagi- Harada a été posé et le patient a eu 3 bolus de Solumédrol puis relais par cortico-
thérapie par voie orale. L'évolution initiale sous traitement a été favorable avec amélioration de l'acuité visuelle
et stabilisation du processus inflammatoire au bout de trois mois. La durée totale de corticothérapie est de 15
mois. Cependant, 'uvéite a rechuté une fois au cours de I'évolution.

Conclusion : Ce cas illustre les principales caractéristiques cliniques et évolutives du syndrome de Vogt-Koya-
nagi-Harada. Cette maladie pose des problémes de prise en charge thérapeutique multidisciplinaire (derma-
tologue, ophtalmologiste) pour un diagnostic rapide et un traitement précoce. Le pronostic visuel peut étre
compromis vu la possibilité des rechutes de l'uvéite.

ABSTRACT

Introduction : Vogt-Koyanagi-Harada syndrome is rare, inflammatory disease with manifestations affecting
the ocular, central nervous, audito-vestibular, and integumentary systems. Vogt-Koyanagi-Harada syndrome
is less frequent in children. We report an infant case.

Observation : The patient was 13 years old, which the Vogt Koyanagi syndrome was diagnosed in front of a
decrease in the visual acuity and ocular pain, in relation with panuveitis, vitiligo and poliosis. His panuveitis was
treated initially by intraveinous corticotherapy three times daily and then by oral corticotherapy, during almost
15 months. The uveitis received one time.

Conclusion : This case samples the principal clinic and evolutiv characteristics of this disease. Its pose a thera-
peutic problem in various disciplines for a rapid diagnosis and recent treatment.
The visual prognosis may be compromised by the recidive of uveitis.

Mots clés : maladie de Vogt-Koyanagi-Harada- maladie auto-immune-uvéite.
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INTRODUCTION :

La maladie de Harada, ou syndrome de Vogt-Koya-
nagi-Harada (ou uvéoméningite) est une mala-
die systémique, inflammatoire, rare et d'origine in-
connue, qui semble plus fréquente dans certains
groupes ethniques (japonais, brésiliens) (1) ; Il ne
semble pas exister de prédominance de sexe. L'af-
fection est considérée comme d'origine immunitaire
avec, chez les japonais, une prédominance du groupe
HLA-DR4. Laffection survient habituellement chez
l'adulte jeune (2).

OBSERVATION :

Il s'agit du garcon Bilel K. agé de 13 ans de race
blanche sans antécédents pathologiques familiaux
ni personnels particuliers issu d'un mariage consan-
guin de ler degré, scolarisé.

La symptomatologie remonte a 6 mois par l'appa-
rition de douleurs orbitaires avec rougeur et flou
visuel. Un traitement local par corticoides pendant
trois mois Iui a été prescrit par un ophtalmologiste.
Des céphalées ainsi que des lésions dyschromiques
atype de vitiligo étaient d'apparition concomitante a
cette symptomatologie oculaire avec une extension
progressive a tout le corps, un traitement corticoide
par voie générale a été démarré devant la panu-
véite bilatérale et devant la persistance de la douleur
oculaire il nous a été adressé pour complément de
prise en charge. L'examen clinique trouvait alors ; un
garcon eutrophique (P=37,5 Kg [M, -1DS], taille= 149
cm [M,-1DS)), constantes hémodynamiques stables,
poliose au niveau du cuir chevelu (figure 1), rougeur
oculaire bilatérale ave a l'examen opthalmologique
une panuvéite bilatérale avec synéchies iridiennes
bilatérales, pupilles non dilatables.

Figure 1: poliose au niveau des cils, des cheveux.

A I'échographie ; Epaississement choroidien bilatéral
sans décollement rétinien. Lexamen cutané trouve
une quarantaine de taches achromiques de forme
ovalaire allant de 2 2 20 mm de diamétre au niveau
du visage, taches de 5 mm de diamétre au niveau du
thorax, quelques taches au niveau scrotal et coccy-
gien atteignant le pli interfessier (figure 2). L'examen
neurologique est normal en particulier pas de syn-
drome méningé et /ou vestibulaire.
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Figure 2 : taches achromiques correspondant au
vitiligo

Le reste du bilan biologique a montré un bilan viscéral
normal avec créat a 45 pmol/l, ASAT/ALAT=21/24
U/L, la ponction lombaire a 1 élément blanc/mm3,
avec albuminorrachie a 0,2 g/l et glucorachie a 0,64
g/l, 'némogramme avec des GB a 8500, la CRP est
Ol mg/l et laVS a5 mm a la lere heure. Le bilan
étologique de l'uvéite a comporté par ailleurs une
sérologie de Wrightnégative, unbilanimmunologique
AAN et facteur rhumatoide négatifs. Les sérologies
virales herpés, cytomégalovirus, EBV étaient ceux
d'une immunité ancienne, ainsi que la sérologie de
la Toxoplasmose et de Lyme. La recherche de BK
et I''DR sont revenues négatifs. L'audiométrie était
normale.

Le syndrome de Vogt Koyanagi Harada sans
méningite ni atteinte auditive a été posé devant la
panuvéite, le vitiligo et la poliose, le patient a été mis
sous corticothérapie générale (initialement 3 bolus
de Méthylprednisolone a 1g/1,73 m2 trois jours de
suite puis relais par prednisone 1mg/kg/j soit 12 cp
pendant 1mois puis dégression progressive jusqu'a
une dose quotidienne de 0,3 mg/kg/j au bout de
9 mois pour arréter le traitement au bout de 1 an 3
mois) qui a contrélé 'inflammation oculaire bilatérale
(acuité visuelle corrigée a 8/10 ceil droit, 6,3 /10
ceil gauche , au fond d'ceil quelques taches de
dépigmentation, tyndall = 0).S

Il'a eu 1 rechute minime d'uvéite sous forme d'un
tyndall a 1 croix cette rechute a été traitée par
traitement local a base de corticoides et d'atropine.
L'évolution ultérieure a été marquée par l'installation
d'une dépression alors qu'on commencait adégresser
les corticoides.

La durée totale du traitement corticoide a duré
15 mois. Il a nécessité une prise en charge par les
psychiatres, avec des séances de psychothérapie
et un traitement antidépresseur, la dépression était
jugée réactionnelle a sa maladie. Lenfant garde une
mauvaise image de soi a cause de l'atteinte cutanée.
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DISCUSSION :

Le syndrome de VKH a été décrit la premiére fois
en 940-1010 aprés JC par Ali-ibn-Isa, un ophtal-
mologue. Puis décrit indépendemment par Vogt
en 1906, Harada en 1926 et Koyanagi en 1929. En
1932, Babel a classé le syndrome sous le nom de Vo-
gt-Koyanagi-Harada (VKH)

La maladie de Harada ou syndrome de Vogt-Koay-
nagi-Harada est une uvéo-méningo-encéphalite qui
touche principalement les populations asiatiques et
les ethnies mélanodermes.

Cette pathologie est rare chez les caucasiens. Au
Japon, elle représente pres de 8% des uvéites, sans
prépondérance nette d'un sexe. Cette pathologie
est caractérisée par son caractére récidivant (3). La
maladie survient entre 20 et 50 ans, et atteint plus
volontiers des sujets pigmentés.

Latteinte de l'enfant est exceptionnelle (6), la série
de Tabbara et al. en Arabie Saoudite (7) est la plus
importante et comporte 13 cas pédiatriques de syn-
drome de VKH dont il fait I'analyse et la comparai-
son avec la forme de I'adulte (6), la série de Laghmari
comporte 2 cas pédiatriques sur 30 adultes sur une
période de 7 ans (6).

Lorigine de cette maladie est encore inconnue, mais
on suspecte une maladie auto-immune qui se dé-
velopperait sur un terrain génétique prédisposant.
Il semble exister une réaction immunologique cel-
lulaire, contre les mélanocytes. Des auto-anticorps
ont été retrouvés dans la rétine, mais on ne sait pas
sils sont la cause de la maladie, ou un simple phé-
nomeéne associé a linflammation. Chez les japonais
et les chinois, une prédominance HLA-DR4 et HLA-
Dw53 a été notée chez ces patients assez jeunes.
Des études génétiques japonaises ont montré une
association forte du VKH avec le HLA-DR4 et DwS3
Des cas familiaux sont parfois rencontrés, ce qui ren-
force lidée d'une sensibilité génétique importante.
Notre patient est issu d'un mariage consanguin sans
cas index rapporté.

Les mélanocytes sont des cellules originaires de la
créte neurale et vont former la peau, les méninges,
la rétine, l'uvée, la cochlée et le labyrinthe. Toute ma-
ladie dirigée contre eux va donc altérer différents or-
ganes, la peay, l'oeil, l'oreille et le systéme nerveux (4).
La maladie de Harada a plusieurs manifestations cli-
niques qui peuvent étre groupés en 4 phases:

La phase prodromique :

appelée aussi phase méningée, durant cette phase
le patient peut présenter des céphalées, une fiévre
et un syndrome meéningé, parfois, on peut avoir une
confusion mentale, une photophobie et une surdité
de transmission ; ces derniers peuvent se voir a n'im-
porte quelle phase.

Al'examen du LCR, on a une pleiocytose.

La phase uveitique :

Quelques jours aprés la premiére phase, le patient
présente une baisse brutale de l'acuité visuelle, gé-
néralement bilatérale.
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L'examen montre :

*une uvéite postérieure importante.

eparfois une uvéite antérieure et/ou des nodules
iriens.

*L'angiographie fluorescéinique met en évidence
"un retard de perfusion inhomogéne de la cho-
roide, une fluorescence tardive, des zones de
décollement séreux et une fluorescence puncti-
forme en tétes d'épingles tres caractéristiques”
(Cohen et Quentel).

La phase de convalescence :

Cette phase est caractérisée par les atteintes
dermatologiques, on assiste a une dépigmenta-
tion tégumentaire et uvéale, avec une alopécie,
une poliose et un vitiligo. Le vitiligo péri limbique
ou signe de Sugiura est souvent le premier signe
de dépigmentation.

Au niveau du fond d'oeil, on décrit une dépig-
mentation choroidienne avec un aspect en "cou-
cher de soleil incandescent”.

Des signes auditifs sont fréquents a ce stade a
type de surdité de transmission.

La phase de récurrence :

On assiste a une chronicité des poussées, des
épisodes d'uvéites antérieures et parfois une
baisse de la vision, la rétine étant altérée par les
soulevements itératifs. On peut voir apparaitre
des néo vaisseaux choroidiens, un glaucome ou
une cataracte secondaire. L'angiographie montre
généralement des effets fenétre avec une hyper
fluorescence hétérogene. Notre patient est au
stade de récurrence, il n'a pas cependant de sur-
dité de transmission, ni de méningite, il n'a pas
développé de glaucome ou de cataracte secon-
daire a son uvéite.

Compte tenu de la variabilité des manifesta-
tions de la maladie de Harada, la Société Améri-
caine des Uvéites a adopté en 1978 les critéres
diagnostiques suivants :

1) Labsence d'histoire clinique de traumatisme
ou de chirurgie oculaire.

2) Lassociation d'au moins 3 parmi ces 4 cri-
teres :

*Une iridocyclite chronique bilatérale.

*Une uvéite postérieure.

*Atteinte neurologique et/ou méningée avec
atteinte des paires craniennes, atteinte du sys-
téme nerveux central, une pleiocytose a l'exa-
men du LCR.

*Atteinte cutanée a type d'alopécie de poliose
ou de vitiligo.

Dans la plupart des cas le diagnostic est clinique
(3).

Dans notre observation, 3 critéres sont réunis en
plus de I'absence de traumatisme et de chirurgie
oculaire.

Ces critéres ont fait I'objet d'une révision afin
d'établir une meilleure démarche diagnostique
en 2001 (tableau 1).
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Tableau | : Comparaison des criteres diagnostiques
pour le syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada

Antécédents
ophtalmologiques

1978 : AUS
Absence de traumatisme ou de chirurgie
oculaire. Absence d’argument en faveur
d’une autre étiologie

2001 :ICN
Absence de traumatisme ou de chirurgie
oculaire. Absence d’argument en faveur
d’une autre étiologie

Atteintes
ophtalmologiques

up

Bilatérale
- Précoce : Choroidite + UA ( FO, AF,
échographie B)

ou
-Tardive : Dépigmentation + Pseudo

nodules de Dlen Fuchs, migrations
pigmentaires, UA récidivante ou chronique

UA chronique bilatérale

Atteinte
neurologique
et ORL

Syndrome méningé, PL
Acouphénes
Hypoacousie

Syndrome méningé, = PL
Acouphénes

Atteinte
dermatologique

Alopécie, poliose
Vitiligo

Alopécie, poliose
Vitiligo

UA : uvéite antérieure, UP : uvéite postérieure, AF : angiographie a la fluorescéine, PL : ponction lombaire.

La corticothérapie est le traitement essentiel du
syndrome de VKH. Elle doit étre précoce et massive.
Certains auteurs conseillent une corticothéra-
pie orale & 80-100 mg par jour (1). D'autres pré-
ferent des schémas plus proches du traitement
des scléroses en plaques : des bolus intraveineux
de corticoides de 500 mg ou supérieurs al g par
jour pendant 3 jours, suivis d'une corticothéra-
pie orale a 1 mg/kg/jour trés lentement dégres-
sive (4). Les bolus pourront étre éventuellement
répétés si nécessaire. Dans tous les cas, le trai-
tement per os doit étre maintenu pendant plus
de 6 mois. En effet, les récidives inflammatoires
oculaires, en dehors de 'uvéite antérieure chro-
nique, apparaissent le plus souvent avant 6 mois
(52 p. 100) et une diminution trop précoce de la
corticothérapie serait un facteur de récidives (1).
Il ne faudra pas hésiter a proposer des bolus
itératifs de méthylprednisolone, a doses crois-
santes (jusqu'a 1l g/24 h) en cas de réponse par-
tielle de la corticothérapie, avant de recourir a un
traitement immunosuppresseur.

Un recours aux immunosuppresseurs tel que I'in-
fliximab, s'avere nécessaire, vu la fréquence des
récidives et/ou de la corticorésistance (10, 11).
Dans la série de Guenon, le recours aux immu-
nosuppresseurs a été nécessaire dans 56 % des
cas, en raison, soit d'une corticodépendance (33
%), d'une corticorésistance (33 %) ou instaurés
d'emblée (33 %) devant une forme jugée sévére
de la maladie (5).

Les immunomodulateurs (interféron-a) semblent
représenter une alternative séduisante aux
immunosupresseurs dans les formes cortico-
dépendantes ou corticorésistantes, mais des
études complémentaires sont nécessaires avant
de conclure et sont plutdt indiquées pour les
adultes.

Les formes de I'enfant (début avant 14 ans) sont
de mauvais pronostic avec une acuité visuelle fi-
nale inférieure & 1/10 dans 60% des cas (contre
25% des formes récidivantes de l'adulte) (7.8, 9).
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Devant l'absence de consensus international,
plusieurs combinaisons thérapeutiques peuvent
se faire, une association cyclosporine, corti-
coides et azathioprine a stabilisé la vision chez
une fille de 9 ans alors qu'utilisé seuls, ces trai-
tements respectifs n‘ont pas donné de résultats
concrets (12,13).

Les complications ophtalmologiques along terme
sont multiples et font le pronostic essentiel de la
maladie. Le glaucome (16 a 45 %), l'uvéite antérieure
chronique (43%) et la cataracte (36 a 42%) sont les
complications ophtalmologiques les plus fréquentes.

CONCLUSION :

Le syndrome de Vogt-Koyanagi-Harada tres rare
chez l'enfant avec un pronostic oculaire réservé qui
dépend de la précocité du diagnostic et la mise en
route du traitement corticoide. La prise en charge
thérapeutique est multidisciplinaire. Un traitement
par corticoides peut étre suffisant mais dans certains
Cas, Un recours aux immunosuppresseurs savere né-
cessaire. Cependant, le traitement reste non codifié
dans la littérature internationale.
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