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Rétinopathies autoimmunes (AIR)

• 1ère description en 1976 par Sawyer et coll.
• AIR : Détérioration visuelle rapidement 

progressive
‒ Paraneoplasique ou non
‒ Rétinopathies autoimmune non paranéoplasiques: 

diagnostic d’exclusion

• Epidémiologie mal connue :
‒ Très rares : moins de 1% des cas vus dans un 

service spécialisé d’ophtalmo
‒ Sex ratio : 2F/1H pour CAR et non paranéo. Plus 

fréquent chez hommes pour MAR
‒ Age moyen au diagnostic : 55-65 ans (npAIR<< 

pAIR)

• Intérêt récent pour ces pathologies (irAEs, 
thérapeutique, physiopathologie, …)
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L’atteinte visuelle précède généralement la découverte de la 
tumeur. G.E.A.I
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Diagnostic

• Clinique

• Examen du fond de 
l’œil (angiographie)

• OCT : Tomographie par 
cohérence optique 
(SD-OCT)

• Tests 
électrophysiologiques

• Recherche 
d’autoanticorps
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Les techniques

• Technique historique : Western 
blot sur extrait de rétine 

‒ (humaine , singe, porc)

• Immunohistochimie ou 
immunofluorescence sur 
coupe de rétine (singe)

• Techniques avec protéines 
purifiées 

‒ Immunoblot
‒ ELISA
‒ Luminex, …
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De nombreuses cibles antigéniques potentiellesG.E.A.I
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Mais sensibilité faible et spécificité….G.E.A.I
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Mais variabilité selon les études  : plus intéressant si les 
patients sont sélectionnés
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La rétine

Couche des 
photorécepteurs

Couche des grains externes

Couche des grains internes

Couche plexiforme externe

Couche plexiforme interne

Epithélium pigmentaire

Couche des cellules 
ganglionnaires

Limitante externe

Segment interne

Segment externe

Couche des fibres 
nerveuses

Zone des fibres de Henlé
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La rétine

• Composée de 
‒ cellules épithéliales 

pigmentées, neurones,  
cellules de soutien

‒ corps cellulaires situés 
dans la couche des 
grains internes

• 3 catégories de 
neurones

‒ Photorécepteurs
‒ Neurones intégrateurs : 

cellules bipolaires, 
horizontales, amacrines

‒ Cellules ganglionnaires
(traversent la papilles 
pour former le nerf 
optique)

Couche des 
photorécepteurs

Couche des grains externes

Couche des grains internes

Couche plexiforme externe

Couche plexiforme interne

Epithélium pigmentaire

Couche des cellules 
ganglionnaires

Cônes

Batônnets

Cellules de Müller

Cellules bipolaires

Cellules Horizontales

Cellules ganglionnaires

Limitante externe

Segment interne

Segment externe

Couche des fibres 
nerveuses
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Zone des photorécepteurs

• Cellules de l’épithélium pigmentaire 
• Contiennent de la mélanine, des 

mitochondries +++ et de la lipofuscine
• Rôle : phagocytose, support structural et 

métabolique pour les photorécepteurs. 
Absorbent la lumière

• Les photorécepteurs :
• Bâtonnets  :

• segment externe contenant le pigment 
(rhodopsine)

• Segment interne avec appareil de golgi et riche en  
mitochondries

• Cônes : id (mais avec d’autre pigments)
• Les corps cellulaires des cônes et bâtonnets 

sont dans la couche granuleuse externe

• Les cellules de Müller : 
• Leur prolongement entoure les segments 

externes des photorécepteurs
• Noyaux dans la couche granuleuse interne
• S’étendent du segment externe des 

photorécepteurs à la membrane limitante 
interne

Cellule de 
Müller

Membrane 
limitante externe

Axone

Segment externe

Segment interne
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De nombreuses cibles antigéniques potentiellesG.E.A.I
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Echantillon négatif au 1/20ème

Echantillon négatif au 1/40èmeG.E.A.I
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IFI sur coupe de rétine de singe (conjugué anti-GAM)



Patiente N°1

• Clinique : dysfonctionnement 
unilatéral des photorécepteurs 
(cônes et bâtonnets)

• OCT : amincissement franc de la 
nucléaire externe et atteinte des 
couches externes avec une 
relative préservation fovéolaire

• IFI : couche des fibres nerveuses 
+++ des batônnets et limitante 
externe
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Mme Courbez 

Patiente N°2.

• Clinique : même tableau clinique que la 
patiente précédente et mêmes résultats 
avec tests  electro-physiologiques

• OCT : pas d’amincissement de la 
nucléaire externe ni d’atteinte évidente 
des couches externes mais plutôt un 
amincissement au dépend des couches 
internes.

• IFI : marquage segment externes des 
batônnets, couche des grains et couche 
plexiforme externe
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Clinique : patient de 68 ans suspect de CAR syndrome (baisse 
acuité visuelle rapide sévère bilatérale)
carcinome épidermoïde identifié secondairement
IRM hypersignaux des 2 nerfs optiques avec prise de gadolinium 
en 05/2021
IFI : Marquage de la membrane des neurones intégrateurs et des 
photorécepteurs type batônnets en IgA
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Patient N°3



Mme G. : fort marquage de la zone 
plexiforme interne et de la couche des 

fibres nerveuses

• Depuis 2 ans ptosis, troubles oculomoteurs (avec 
assez peu de diplopie), dysarthrie. 

• ptosis bilatéral, paralysie de l'élévation et de 
l'horizontalité du regard, limitation de l'ouverture 
buccale atypique, pas de rigidité extrapyramidale 
mais mouvements choréoathétosiques de 
l'hémicorps droit, pas de signes pyramidaux. Pas 
d’atteinte cognitive majeure 

• L’IRM encéphalique et l’ENMG sont normaux 
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Conclusions

• Pathologie « de niche », nécessité de concentrer les dossiers

• Nombreux axes de recherche en perspective
• Physiopathologie

• Epidémiologie

• Caractérisation des cibles potentielles et de leurs association cliniques

• Normalisation des méthodes

• Buts : tests diagnostics et traitements adaptés et efficaces
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