
Observ. Dr Samira Agoun 

• Fillette âgée de ? 

• Uvéite réfractaire et rash cutané + fièvre 

• Dx génotypique: mutation de NOD2  

(Prf Touitou) 

• Tx par MTX – dose ?  

• Dite stable sur le plan OPH mais fièvre récurrente 
+ rash 

 

Quelle prise en charge thérapeutique ?  





 

P. Sfriso et al. / Autoimmunity Reviews   In Press 2012  



Early Onset Sarcoidosis and Blau Syndrome         

  

• Triade : Polyarthrite + Uveite + Dermatite Granulomateuse 
• granulomes à la biopsie 
• Sporadique (Early Onset Sarcoidosis) and forme Familiale (Blau syndrome)   

Diapo empruntée à carine Wouters 



HX: 

Début à +2A : leucocorie  synéchies/cataracte (uvéite),dermatite 

Dx initial d’AIJ oligo puis PolyA : MTX AINS CS 

Sd inflammatoire 

Uvéite   ++ 

 

 

Remerciements :  Dr Cimaz, Florence 

Kystes synoviaux 
« camptodactylie » 

Dx Final :        R334Q/wt   dans NOD2  sd de Blau 



 PANUVEITE 

Atteinte cutanée typique 
Synovite / contracture des IPP 

 granulomes 

SYNDROME DE BLAU 

BS, OMIM 186580 

 

Mutation avec GOF de NOD2 

Dominante 
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23 mois 
vitrite 



 

Synéchies ,                                                                    précipités kératiques  en  
                                                                                        graisse de mouton  



Tx 

• Corticothérapie locale et systémique + MTX 

• Inefficacité du blocage de la voie IL1 

 

 
Martin et al.  Arthritis Rheum 2009 

 

• Succès de l’infliximab* 
Milman APMIS 2006 

Revue dans Tarabishy et al Ophtalm genet 2012 
                      Rosé et al Curr Opin Rheumatol  2011 



 

Yasui et al . ARTHRITIS & RHEUMATISM 2010  


