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Tumeurs oculaires et des annexes

L. Desjardins

Nous abordons les principales tumeurs malignes ophtalmiques avec leurs éléments de diagnostic et de
prise en charge. Nous décrivons les tumeurs endoculaires rencontrées surtout chez I’adulte au niveau de
la choroide : ncevi, mélanomes choroidiens, métastases choroidiennes et hémangiomes ; le mélanome de
'uvée peut étre responsable de métastases le plus souvent localisées au niveau du foie. Tous les cancers
peuvent métastaser au niveau de la choroide mais les plus fréquents sont les cancer du sein et du poumon.
Au niveau de la rétine, le rétinoblastome survient essentiellement chez le nourrisson et le jeune enfant. Son
diagnostic précoce est essentiel pour permettre une conservation oculaire : il faut donc pratiquer un exa-
men ophtalmologique complet en cas de strabisme ou leucocorie. Les tumeurs malignes de la conjonctive
ou des paupieres peuvent métastaser d’abord au niveau des aires ganglionnaires locorégionales. Nous
décrivons les tumeurs de la conjonctive : ncevi et mélanomes, papillomes et carcinomes in situ et invasifs,
lymphomes. Les tumeurs palpébrales malignes les plus fréquentes sont le carcinome basocellulaire, le
carcinome spinocellulaire, le carcinome sébacé, le carcinome a cellules de Merckel et le mélanome. Au
niveau de l’orbite, les tumeurs différent chez I'adulte et chez I’'enfant. Dans tous les cas, il faut distinguer
les processus tumoraux des pseudotumeurs inflammatoires. Chez I'adulte, les tumeurs malignes sont
essentiellement représentées par les métastases, les tumeurs de la glande lacrymale et les lymphomes.
Les tumeurs bénignes sont les méningiomes de la gaine du nerf optique et les angiomes caverneux. Chez
I’enfant, les tumeurs malignes sont le rhabdomyosarcome qui constitue une urgence thérapeutique, les
métastases de neuroblastome, les ostéosarcomes et les lymphomes de Burkitt. Les tumeurs bénignes sont
le kyste dermoide, I'hnémangiome capillaire, les lymphangiomes, les névromes plexiformes et le gliome du
nerf optique qui sont souvent associés a la maladie de Recklinghausen et plus rarement des dysplasies
fibreuses ou des fibromes ossifiants.
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H Tumeurs intraoculaires

Les tumeurs intraoculaires sont essentiellement des tumeurs de
I'uvée chez I’adulte et le rétinoblastome chez ’enfant.

Les tumeurs de l'uvée sont le mélanome de 1'uvée et les méta-
stases chez l’adulte pour les tumeurs malignes alors qu'il existe
aussi fréquemment des navi bénins de la choroide. Les héman-
giomes choroidiens bénins sont assez rares.

Naevi bénins de la choroide

IIs sont fréquents chez I'adulte et sont en général asymptoma-
tiques, découverts lors d'un examen systématique du fond d’ceil et
ne nécessitent qu'un controle annuel du fond d’ceil. La présence
d'un neevus de grande taille (diametre supérieur a 7 mm et/ou
épaisseur supérieure a 2mm), la survenue de symptomes visuels
(comme des phosphénes), d’'un décollement séreux rétinien par-
fois mieux visible en optical coherence tomography (OCT), ou la
présence de pigment orange en surface ou de pin points en angio-
graphie doivent les rendre suspects et inciter a une surveillance
plus rapprochée du fond d’ceil -3,

(14 .
Point fort

Un neevus choroidien peut rester stable pendant plus de
10ans avant de dégénérer en mélanome : Il faut maintenir
la surveillance.

Mélanome de l'uvée

C’est la plus fréquente tumeur maligne primitive intraocu-
laire chez l'adulte. Il touche des sujets dont la moyenne d’age
est de 60ans. Son risque majeur est la survenue de métastases
hépatiques (syndrome ceil de verre-gros foie), les autres locali-
sations métastatiques étant plus rares. Il peut survenir de novo
ou par dégénérescence d'un neevus choroidien. La classifica-
tion tumor-nodes-metastasis (TNM) de cette tumeur a été révisée
récemment 4,

Dans certains cas, au début le mélanome peut étre asymptoma-
tique, découvert lors d'un examen du fond d’ceil pour une autre
pathologie, par exemple une cataracte. Parfois, une rougeur de
I'ceil localisée sur un quadrant alerte le patient.

(14 .
Point important

Erreur a ne pas commettre

Ne pas confondre la dilatation des vaisseaux épiscléraux
en rapport avec une tumeur du corps ciliaire avec une
conjonctivite banale.

Mais le plus souvent, il existe des symptomes visuels comme
une baisse d’acuité visuelle, des phosphénes (éclairs lumineux
répétitifs toujours au méme endroit), des myodésopsies (mouches
volantes) pouvant étre en rapport avec un saignement de la
tumeur dans la cavité vitréenne, un scotome (tache noire dans
le champ visuel) ou une amputation du champ visuel pour les
tumeurs les plus volumineuses. Devant 1'un quelconque de ces
symptdmes, une consultation ophtalmologique s’impose dans les
plus brefs délais.

Les facteurs pronostiques du mélanome malin de l'uvée sont
essentiellement la taille de la tumeur, sa localisation antérieure,
les formes épithélioides et les extensions extrasclérales ainsi que
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les anomalies cytogénétiques telles que monosomie 3 et addition
de 8q.5). Environ 50 % des patients développent des métastases
hépatiques dans les 10ans 7],

Le diagnostic du mélanome repose essentiellement sur
I'examen du fond d’ceil. II permet de visualiser la tumeur sous
forme d’une masse plus ou moins pigmentée parfois associée a
un décollement de la rétine. L'échographie oculaire donne les
dimensions de la tumeur et confirme le diagnostic avec une courbe
caractéristique en échographie A: le tissu mélanique atténue les
ultrasons et on obtient un picinitial élevé suivi d’'une décroissance
rapide; en échographie B la tumeur est hypoéchogeéne a la base
avec souvent une excavation choroidienne. Une angiographie
en fluorescence complete en général ce bilan ophtalmologique.
La biopsie pour examen anatomopathologique n’est en général
pas pratiquée lorsque 1’on effectue un traitement conservateur.
Néanmoins, de plus en plus souvent, une biopsie a l'aiguille est
proposée 18 afin de réaliser une étude cytogénétique de la tumeur.
Pour les patients a risque métastatique élevé, un protocole de chi-
miothérapie adjuvante peut étre proposé dans certains centres.
Dans tous les cas, un bilan initial d’extension est pratiqué, avec
thorax et échographie hépatique et 1'échographie hépatique est
répétée tous les 6 mois pendant 10 ans. Les traitements locaux sont
essentiellement les traitements conservateurs radiothérapiques et
I"énucléation pour les tumeurs les plus volumineuses.

Il a été démontré par des études randomisées que le trai-
tement conservateur n’augmente pas le risque métastatique !,
Les tumeurs postérieures et a cheval sur I’équateur peuvent étre
traitées par protonthérapie: on réalise d’abord une intervention
chirurgicale pour repérer la tumeur et mettre en place des clips de
tantale qui servent a guider le faisceau de protons. Puis le patient
est adressé au centre de protonthérapie ou l'irradiation est réalisée
en quatre fractions sur 4 jours avec une dose totale de 60 Gy équi-
valents cobalt. Le contrdle local de la tumeur est obtenu dans 95 %
des cas a 10ans!'%!!. Une endorésection (ablation chirurgicale
du tissu tumoral cicatriciel) est parfois réalisée apres la proton-
thérapie pour éviter les complications, en particulier le glaucome
néovasculaire %,

Pour les petites tumeurs antérieures, un traitement par curie-
thérapie a I'iode 125 peut étre proposé['®l. Une plaque en or
contenant de l'iode radioactif est suturée sur 1’ceil au bloc opé-
ratoire. Apres quelques jours (temps de pose calculé par les
physiciens en fonction de I'épaisseur tumorale et de l'activité des
grains d’iode), la plaque est retirée. Des complications (cataracte,
glaucome, rétinopathie radique) sont possibles et nécessitent une
prise en charge ophtalmologique 4,

L'énucléation ou ablation chirurgicale de 'ceil est réservée aux
tumeurs les plus volumineuses. On remplace le volume de 1'ceil
par une bille en corail (implant) sur laquelle on greffe les muscles
afin d’obtenir une prothese mobile et la plus esthétique possible.
En fonction des résultats de I’examen anatomopathologique du
globe oculaire, une radiothérapie complémentaire sur 1'orbite est
parfois nécessaire.

Dans tous les cas, une surveillance régulieére de ’échographie
hépatique s’'impose avec imagerie par résonance magnétique
(IRM) en cas d’anomalie, et prise en charge oncologique si néces-
saire.

14 ..
Point important

Tout symptéme visuel anormal doit conduire a une consul-
tation ophtalmologique avec examen du fond d’ceil.

Métastases choroidiennes

Ce sont en fait les tumeurs malignes intraoculaires les plus fré-
quentes chez 'adulte. Elles peuvent survenir dans le cadre d'une
pathologie carcinologique connue ou étre révélatrices de la mala-
die. Elles peuvent étre multiples et bilatérales. Les causes les plus
fréquentes sont le cancer du sein et le cancer du poumon. En
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Figure 1. Mélanome choroidien, fond d’ceil avant (A) et apres (B) protonthérapie.

général, il existe des signes visuels révélateurs (baisse d’acuité
visuelle, amputation du champ visuel). L'examen du fond d’ceil
retrouve des masses choroidiennes achromes souvent associées a
un décollement de rétine et rapidement évolutives. Si le cancer
n’est pas connu, un bilan général avec mammographie et scan-
ner thoracoabdominal permet de retrouver le cancer primitif. Une
biopsie a l'aiguille est parfois utile. Les métastases choroidiennes
uniques doivent étre différenciées des mélanomes achromes % 11,
Le traitement de ces 1ésions est la radiothérapie externe associée
ou non a une chimiothérapie en fonction des autres localisations.
Cette radiothérapie permet en général une cicatrisation rapide
des métastases choroidiennes, le pronostic vital étant, lui, condi-
tionné par 1'évolution de la maladie cancéreuse.

Hémangiomes

Ce sont des tumeurs bénignes de la choroide peu fréquentes.
Elles sont en général lentement évolutives mais peuvent, si elles
grossissent, entrainer un décollement séreux rétinien responsable
d’'une baisse d’acuité visuelle. Elles apparaissent au fond d’ceil
comme une masse orangée trés caractéristique. En échographie
B, la lésion est hyperéchogene. En cas de doute, I'angiographie
au vert d’'indocyanine vient confirmer le diagnostic en mon-
trant une imprégnation précoce avec un phénomene de wash
out. Les hémangiomes peuvent poser des problemes de diagnos-
tic différentiel avec un mélanome achrome ou une métastase.
L'expérience clinique est importante pour le diagnostic et il faut
garder a l’esprit que I'IRM peut différencier un hématome d’une
tumeur (prise de contraste apres injection de gadolinium) mais ne
peut pas différencier les tumeurs choroidiennes entre elles ['7],

(44 .
Point fort

Le diagnostic différentiel entre hémangiome, métastase
ou mélanome achrome peut étre tres difficile. Il nécessite
un faisceau d’arguments cliniques et paracliniques et des
ophtalmologistes experts.

Rétinoblastome

Il s’agit d'une tumeur hautement maligne de la rétine touchant
essentiellement le nourrisson et le jeune enfant. C’est une tumeur
génétiquement déterminée. Le gene du rétinoblastome siege sur le
chromosome 13 q1-4. Pour que la tumeur se développe, il faut que
les deux alléles du gene soient mutés. Dans le rétinoblastome bila-
téral, il existe une mutation génétique constitutionnelle présente
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dans toutes les cellules de I'organisme et la deuxiéme mutation
a lieu au niveau de la cellule rétinienne. C’est pourquoi le géne
du rétinoblastome fonctionne comme un gene récessif mais la
maladie se transmet selon un mode autosomal dominant. Dans
le rétinoblastome unilatéral unifocal non héréditaire, dans la plu-
part des cas, les deux mutations ont lieu dans la cellule rétinienne.

Les signes cliniques initiaux de la maladie sont le strabisme et la
leucocorie. Le strabisme est le signe le plus précoce. Au cours des
six premiers mois de vie, le rétinoblastome, s’il se développe, est
localisé au niveau du pole postérieur de I’ceil, souvent sur le centre
de la rétine ou macula. Ainsi une tumeur de seulement 2-3 mm
de diametre peut provoquer un strabisme d’origine organique. I
faut bien distinguer ce strabisme qui est en général permanent
et unilatéral du strabisme accommodatif du nourrisson qui est
bilatéral et intermittent. De toute facon, il est trés important de
consulter un ophtalmologiste quel que soit le type de strabisme
et 'ophtalmologiste peut méme, chez un nourrisson, vérifier la
vision et surtout pratiquer un examen du fond d’ceil sil constate
effectivement un strabisme ou une mauvaise vision d'un ceil. La
regle pour les ophtalmologistes est ’examen du fond d’ceil chez
tout enfant strabique.

(14 ..
Point important

Examen du fond d’ceil chez tout enfant strabique quel que
soit son age.

Grace a cet examen précoce du fond d’ceil, on peut parfois diag-
nostiquer des tumeurs de petite taille qui sont accessibles a un
traitement conservateur de 1'ceil (Fig. 1).

La leucocorie ou reflet blanc dans la pupille est un signe plus
tardif témoignant déja d’une tumeur plus évoluée. Elle peut étre
visible sur les photographies au flash lorsque 'on n’utilise pas le
systéme anti-yeux rouges (Fig. 2). Dans ce cas, quand il existe un
rétinoblastome unilatéral, il existe une pupille blanche sur 1'ceil
malade alors que sur 1'ceil sain, la pupille est orangée. Au début, la
leucocorie peut ne pas étre constante, visible avec certains éclai-
rages et seulement dans certaines directions du regard. Il faut
savoir écouter les parents ou l’entourage qui décrivent ce symp-
tome et faire pratiquer rapidement un examen ophtalmologique
du fond d’ceil.

Si le rétinoblastome n’est pas diagnostiqué au stade de leucoco-
rie, le tableau s’aggrave rapidement avec apparition d'une inflam-
mation, d'une hypertonie avec buphtalmie (distension sclérale),
voire d'une exophtalmie parfois inflammatoire, parfois liée a
I’envahissement de l’orbite par la tumeur. Ces tableaux sont rares
en France mais fréquents dans les pays en voie de développement.

3
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Figure 2. Leucocorie.

14 .
Point important

Erreur a ne pas commettre

Si les parents ou I'entourage décrivent une leucocorie, il
faut qu’un examen du fond d’ceil soit pratiqué en urgence,
méme si on ne retrouve pas la leucocorie.

Le diagnostic repose sur I’examen du fond d’ceil sous anesthé-
sie générale. Le rétinoblastome endophytique apparait comme
une tumeur blanche richement vascularisée se développant vers
la cavité vitréenne avec de nombreux flocons blanchatres flot-
tant dans le vitré. Les formes exophytiques se présentent sous
forme d’un décollement de rétine derriére lequel on apercoit
les masses saillantes parfois calcifiées en partie blanches avec
dilatation angiomateuse des vaisseaux. L'échographie est utile
montrant I’extension des masses tres échogenes.

L'IRM est préférable au scanner chez ces enfants (chez qui toute
irradiation méme minime est a éviter en raison du risque muta-
gene) et permet de bien analyser une extension éventuelle au
niveau du nerf optique 8/,

Le diagnostic différentiel est parfois difficile avec les formes évo-
luées de la maladie de Coats, avec des tumeurs rares du corps
ciliaire comme le médulloépithéliome, ou avec la persistance du
vitré primitif. Il existe des formes infiltrantes de rétinoblastome
particulierement trompeuses.

La prise en charge thérapeutique actuelle a beaucoup évolué
au cours des dix derniéres années. Elle nécessite la collaboration
d’une équipe multidisciplinaire habituée au traitement du rétino-
blastome.

Les complications de la radiothérapie sont essentiellement la
cataracte et la sécheresse oculaire, I’atrophie du massif facial, les
insuffisances hypophysaires et surtout les sarcomes secondaires
dans le champ d’irradiation '”l. En raison de l'existence de ces
complications, on essaye actuellement chaque fois que cela est
possible d’éviter I'irradiation externe 2%,

La chimiothérapie premiére par carboplatine, VP16 et vincris-
tine permet de diminuer le volume des tumeurs dans le but de
les rendre accessibles a des traitements conservateurs autres que
lirradiation externe ?V.

L'énucléation est indispensable en cas de tumeur massive,
notamment dans les formes unilatérales. I'examen anatomopa-
thologique recherche un envahissement massif de la choroide, un
envahissement rétrolaminaire du nerf optique ou un envahisse-
ment de la tranche de section, voire parfois un envahissement
extrascléral. En accord avec les pédiatres oncologues, une chi-
miothérapie, voire parfois une radiothérapie orbitaire sont parfois
nécessaires. La radiothérapie orbitaire peut actuellement se faire
avec une technique de curiethérapie a I'iode 125 avec des séquelles
orbitaires nettement moindres.

Les traitements conservateurs associent le plus souvent la chi-
miothérapie a des traitements oculaires locaux: cryoapplication,
curiethérapie a I'iode 125, thermothérapie au laser diode. La ther-
mochimiothérapie (Fig. 3) associe une perfusion intraveineuse de
carboplatine dont l’action est potentialisée par une thermothéra-
pie au laser diode. C’est actuellement le traitement de choix de
la plupart des tumeurs accessibles a un traitement conservateur,
permettant d’obtenir une guérison dans 90 % des cas 1%,

4

Figure 3. Rétinoblastome, fond d’ceil avant (A) et apres (B) thermochi-
miothérapie.

Plus récemment, d’autres voies d’administration de la chi-
miothérapie se sont développées, ce qui permet d’utiliser du
melphalan soit en injection directe dans l’artére ophtalmique
aprés cathétérisme fémoral **!, soit dans des cas sélectionnés par
injection directe dans la cavité vitréenne. Ces techniques sont en
cours d’évaluation.

Aprés la prise en charge thérapeutique initiale, une consultation
de génétique est souhaitable. Une recherche de mutation est en
général réalisée chez I’enfant. La mutation est retrouvée dans la
grande majorité des formes bilatérales >4,

Lorsqu’il existe un antécédent familial de rétinoblastome, une
consultation de génétique est souhaitable a chaque nouvelle gros-
sesse. Un diagnostic anténatal est parfois possible. Une prise de
sang a la naissance permet parfois de savoir si ’enfant est a risque
ou non (lorsque la mutation a été identifiée). Lorsqu’il existe plu-
sieurs cas dans la famille, des études génétiques indirectes sont
possibles.

Lorsque I’enfant est a risque majeur (un parent atteint de réti-
noblastome unilatéral ou bilatéral, enfant porteur de la mutation
ou mutation non identifiée), un suivi mensuel du fond d’ceil des
la naissance est indispensable jusqu’a 1’age de 18 mois et espacé
ensuite progressivement ?. Le diagnostic précoce de la maladie
est essentiel et conditionne les résultats visuels chez ces enfants.

H Tumeurs conjonctivales

Ce sont soit des lésions mélanocytaires, soit des tumeurs épi-
théliales, soit des lymphomes 12°/,
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Figure 4. Mélanome conjonctival.

Naevi bénins de la conjonctive

IIs sont fréquents et sont souvent congénitaux mais deviennent
apparents entre 4 et 10ans. En 'absence d’évolutivité suspecte,
leur exérese n’est pas indispensable.

Mélanomes conjonctivaux (Fig. 4)

IIs peuvent se développer sur un navus, sur une mélanose pri-
mitive acquise ou de novo!?”l. Les formes localisées au niveau
de la conjonctive palpébrale se caractérisent par une présenta-
tion clinique parfois trompeuse et un pronostic plus péjoratif
lorsqu'ils s’accompagnent d'un envahissement des culs-de-sac.
La pigmentation est trés variable, certains mélanomes de la
conjonctive palpébrale pouvant étre totalement achromes. Au
niveau de la paupiere supérieure, la tumeur n’est pas visible au
début, ce qui rend le diagnostic plus difficile. La survenue de
«larmes de sang» doit faire évoquer ce diagnostic. La prise en
charge thérapeutique ne se congoit que dans un centre spécia-
lisé; elle doit comporter une exéreése la plus complete possible
avec irradiation du lit d’exérese et parfois traitement par col-
lyre a la mitomycine a 0,04% en cas de mélanose associée.
Un bilan d’extension soigneux doit étre réalisé au niveau des
aires ganglionnaires cervicales par IRM ou tomographie par émis-
sion de positons (TEP)-scanner. Un curage ganglionnaire est
parfois nécessaire. La technique du ganglion sentinelle est en
cours d’évaluation dans certains centres. Les mélanomes conjonc-
tivaux sont volontiers récidivants et les récidives augmentent
le risque de meétastase ganglionnaire ou a distance. La morta-
lité de cette tumeur est d’environ 30%. Elle est rapidement
progressive et doit étre considérée comme une urgence thérapeu-
tique 28291,

14 .
Point important

Le mélanome conjonctival est une tumeur rapidement
évolutive, souvent responsable de récidives et de méta-
stases: a adresser d'urgence dans un centre spécialisé.

Papillomes bénins

IIs peuvent se voir au niveau de la conjonctive, parfois secon-
daires a une infection virale.
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Figure 5. Carcinome épidermoide de la conjonctive.

Carcinomes in situ

IIs sont fréquents dans l'aire d’ouverture de la fente palpébrale
chez les patients exposés au soleil. Ils peuvent avoir un aspect
un peu gélatineux en «nappe », recouvrant parfois la cornée. Un
traitement par collyre a la mitomycine a 0,02 % est utile apres
exérese chirurgicale ou biopsie.

Carcinomes invasifs (Fig. 5)

IIs sont plus rares. Ils peuvent métastaser aux aires ganglion-
naires ou envahir I'orbite. Un traitement radiothérapique sur le lit
d’exérese est toujours nécessaire en complément de I'intervention
chirurgicale.

14 ..
Point important

Les tumeurs malignes de la conjonctive et des paupiéres
nécessitent un bilan d’extension avec une attention toute
particuliere sur les aires ganglionnaires cervicales a explo-
rer par TEP-scanner ou IRM.

Lymphomes (Fig. 6)

IIs sont retrouvés habituellement chez des sujets agés sous forme
d’une masse saumonée comblant le cul-de-sac *°I. Ce sont souvent
des lymphomes de type mucosa-associated lymphoid tissue (Malt).
Une simple biopsie permet de confirmer le diagnostic, de carac-
tériser le lymphome et orienter vers un traitement chimio- ou
radiothérapique apres bilan hématologique complet. Ils peuvent
également plus rarement étre localisés au niveau des paupieres.

H Tumeurs malignes
des paupieres

Elles comportent essentiellement des tumeurs épithéliales, car-
cinome basocellulaire et carcinome épidermoide, qui sont les
plus fréquentes, des adénocarcinomes sébacés et des mélanomes
malins qui sont plus rares et des 1ésions exceptionnelles de carci-
nome a cellule de Merckel 31321,

Carcinome basocellulaire (Fig. 7)

Il est de loin la plus fréquente des tumeurs malignes palpé-
brales. Il est d’évolution lente et n’entraine pratiquement jamais
de métastases. Néanmoins, la malignité locale nécessite une prise

5



6-0215 © Tumeurs oculaires et des annexes

Figure 6. Lymphome conjonctival.

en charge adéquate avec une exérése chirurgicale complete dés
la premicre intervention, ce qui garantit 'absence de récidives
ultérieures.

Cliniquement, le carcinome basocellulaire se présente comme
un nodule perlé souvent ulcéré au centre s'accompagnant d’une
chute des cils et d’'une induration a la palpation. Il existe aussi
des formes infiltrantes sclérodermiformes aux limites mal définies.
La découverte d’adénopathie satellite doit faire rechercher une
infection associée [*31.

Sur le plan anatomopathologique, la tumeur est caractérisée par
une prolifération de cellules basaloides envahissant le derme.

La chirurgie est le traitement le plus utilisé.

On réalise, dans les formes nodulaires limitées, une exérése par
résection pentagonale de la paupiere avec une marge de 2 a 4 mm.
En cas d’envahissement des berges, une reprise chirurgicale pré-
coce est conseillée.

Dans les formes plus étendues, on peut proposer une exérese
avec analyse extemporanée des berges, des recoupes multiples,
une reconstruction différée, ou une chirurgie micrographique de
Mohs *¥ consistant en une analyse peropératoire par des coupes
fines de I’ensemble des berges qui sont réalisées aprés congélation
pour analyse histologique immédiate. C’est le traitement de choix
pour les tumeurs récidivantes, les tumeurs étendues surtout au
niveau du canthus interne, ou les tumeurs sclérodermiformes.

6

L'exentération est envisagée pour les formes récidivantes enva-
hissant I'orbite.

La radiothérapie n’est utilisée que lorsque la chirurgie n’est pas
possible ou pour les 1ésions récidivantes de 1’angle interne et les
tumeurs sclérodermiformes. On utilise un cache plombé pour pro-
téger le globe oculaire. Une dose de 30 a 60 Gy est délivrée en 4 a
5 semaines.

La cryothérapie est parfois utilisée par les dermatologues. Elle
doit étre réservée aux lésions minimes.

(14 ..
Point important

Erreur a ne pas commettre

Ne pas négliger un épithélioma basocellulaire sous pré-
texte que le patient est 4gé : plus la tumeur est importante
plus le traitement va étre difficile et délabrant.

Autres tumeurs cancéreuses des paupieres

Elles sont plus rares mais aussi plus rapidement progressives et
peuvent métastaser aux aires ganglionnaires et aux autres organes,
ce qui en fait toute la gravité.

Apreés l'exérese chirurgicale, un bilan d’extension doit étre réa-
lisé, en particulier au niveau des ganglions cervicaux (TEP-scanner
pour les carcinomes épidermoides et les mélanomes, scanner ou
IRM pour les adénocarcinomes sébacés).

Carcinome spinocellulaire

Il est souvent précédé d'un carcinome in situ, d’'une kératose
actinique ou d'un xeroderma pigmentosum. Il se présente comme
une excroissance avec croiite ou corne cutanée en surface.

I peut étre particulierement grave chez les patients immuno-
déprimés.

Histologiquement, il existe une prolifération de cellules
atypiques avec franchissement de la basale et parfois une orga-
nisation de la kératine en globes cornés. Le risque métastatique
est notable si la tumeur dépasse 6 mm.

Carcinome sébacé

C’estune affection rare représentant 5 % a 10 % des tumeurs pal-
pébrales malignes. Sa présentation clinique peut étre trompeuse
prenant l’aspect d’'un chalazion, ce qui explique de fréquents
retards diagnostiques. Tout chalazion récidivant doit conduire
a une biopsie a visée diagnostique. Le carcinome sébacé peut
s’étendre aux paupieres mais également a la conjonctive et au
globe oculaire, prenant ’aspect d’'une blépharoconjonctivite.

Histologiquement, on constate des lobules de cellules de type
sébacé. L'envahissement ganglionnaire n’est pas rare®! et les
meétastases surviennent dans environ 20 % des cas.

Mélanome malin cutané

Il représente moins de 1 % de toutes les néoplasies des paupieres.
II se développe le plus fréquemment au niveau de la paupiere
inférieure. Les caractéristiques cliniques les plus fréquemment
retrouvées sont la pigmentation, la croissance tumorale et la
présence d’ulcération ou d’hémorragie. Une 1ésion cutanée pré-
cancéreuse de type lentigo peut préexister.

Carcinome a cellules de Merckel

Encore appelé carcinome neuroendocrinien cutané, il se pré-
sente comme un nodule violacé indolore. Il est rapidement
progressif et son potentiel métastatique est important.

(] (]
B Tumeurs orbitaires
L'interrogatoire et 1’examen clinique doivent étre soigneux
(mesure de l’exophtalmie, direction, évaluation de la moti-

lité oculaire, etc.). L'age de début et l'uni- ou la bilatéralité
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de l'exophtalmie sont des éléments treés importants. Des
tumeurs bénignes telles que ’hémangiome ou le kyste dermoide
grossissent lentement alors qu’une exophtalmie augmentant
rapidement suggere plutdt une tumeur métastatique ou un rhab-
domyosarcome B¢, On vérifie les aires ganglionnaires et on
prescrit une imagerie par scanner ou IRM. Le traitement des
tumeurs de l'orbite, en particulier les tumeurs malignes, ne se
congoit que dans le cadre d’équipe multidisciplinaire.

Les pseudotumeurs inflammatoires peuvent poser des pro-
blemes de diagnostic différentiel avec les tumeurs malignes,
surtout dans leurs formes aigués. Elles s’laccompagnent alors d'une
exophtalmie inflammatoire avec douleur pouvant faire suspec-
ter un processus malin. C’est parfois la seule biopsie qui permet
d’orienter vers une lésion inflammatoire.

Chez I'adulte

Les tumeurs orbitaires les plus fréquentes sont les métastases,
les tumeurs de la glande lacrymale et les lymphomes.

Métastases

Elles ont des présentations cliniques variées avec le plus souvent
une exophtalmie mais parfois dans 10 % a 20 % des cas une énoph-
talmie. Une biopsie a l'aiguille peut étre utile pour confirmer le
diagnostic.

Tumeurs de la glande lacrymale

Elles peuvent étre bénignes comme les adénomes pléiomorphes
dont!’exérese incompléte peut étre facteur de récidive avec parfois
évolution vers la malignité. Les tumeurs de la glande lacrymale
sont malignes dans environ 50% des cas. Ce sont essentielle-
ment des carcinomes adénoides kystiques (ou cylindromes) et
des tumeurs mucoépidermoides. Elles nécessitent une exérese chi-
rurgicale complete suivie de radiothérapie et leur pronostic est
péjoratif avec un risque élevé de récidive locale et de métastases.

Lymphomes

Souvent retrouvés chez des patients agés, ils peuvent étre iso-
lés et unilatéraux ou bilatéraux et associés a d’autres localisations
lymphomateuses. La classification anatomopathologique et le
phénotype immunologique sont importants ainsi que 1’étude
cytogénétique. Les lymphomes a petites cellules sont de bon pro-
nostic. Un bilan d’extension et une prise en charge hématologique
s'imposent.

Méningiomes de la gaine du nerf optique

IIs sont diagnostiqués par IRM chez des patients présentant
une exophtalmie avec baisse d’acuité visuelle. Ils sont lentement
évolutifs et 'exérese chirurgicale est rarement possible.

Angiomes caverneux

IIs se rencontrent chez I’adulte jeune. Ils réalisent une tumé-
faction intraorbitaire bien limitée prenant le contraste apres
injection de gadolinium en IRM. Leur exérese chirurgicale néces-
site en général une orbitotomie type Kronlein ou une voie
coronale selon la localisation.

Schwannomes et fibromes orbitaires
IIs sont relativement rares.

Chez I'enfant

Les tumeurs malignes de l'orbite sont rares et les lésions
malignes les plus fréquentes sont les localisations secondaires
(neuroblastome métastatique, leucémies). Une exophtalmie bila-
térale rapidement évolutive et s’accompagnant d'une ecchymose
périorbitaire est habituellement en rapport avec un neuroblas-
tome métastatique. Dans la cellulite orbitaire, I'exophtalmie peut
étre également assez brutale mais elle s’accompagne souvent de
douleurs, d'une limitation importante des mouvements oculaires
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et de fievre avec altération de I'état général. Il faut toujours vérifier
I'acuité visuelle et le fond d’ceil (cedéme ou atrophie optique, plis
choroidiens). Certaines lésions (rhabdomyosarcome) nécessitent
une prise en charge urgente 71,

Lésions kystiques

Des kystes développés a partir de 1’épithélium conjonctival
peuvent parfois étre rencontrés mais la 1ésion la plus fréquente est
le kyste dermoide. Ce sont des choristomes qui sont congénitaux
et découverts le plus souvent avant I’dge de 10 ans et ont tendance
a se développer dans le quadrant supéroexterne de ’orbite ou au
niveau du sourcil.

Hémangiome capillaire
ou hémangioendothéliome bénin du nourrisson

C’est une tumeur fréquente intéressant le plus souvent la peau
des paupieres et parfois la paupiére et l'orbite ou 1'orbite seule-
ment. Elle est présente dés la naissance deés les premiers mois de
la vie et a d’abord tendance a augmenter pour se mettre ensuite,
en général vers 1’age de 1 an, a régresser spontanément. Une exé-
rese chirurgicale, une radiothérapie, une corticothérapie locale ou
générale, voire des bétabloquants peuvent étre envisagés.

Lymphangiomes

Ce sont des tumeurs infiltrantes composées de canaux entourés
d'un endothélium dont l’aspect est celui des canaux lympha-
tiques. L’age au moment du diagnostic se situe autour de 6 ans. Des
poussées évolutives de I’exophtalmie peuvent s’observer en cas
d’infection rhinopharyngée. Le probleme est esthétique et fonc-
tionnel. L'exérese chirurgicale de la tumeur est difficile du fait de
son caractere infiltrant. Un traitement antibiotique et corticoide
par voie générale peut transitoirement améliorer I’enfant, surtout
lorsque celui-ci a une poussée évolutive.

Maladie de Recklinghausen

Elle fait partie du groupe des phakomatoses. C’est une maladie
héréditaire transmise selon un mode autosomal dominant. Elle
associe des anomalies résultant d’'une dystrophie neuroectoder-
male comprenant des troubles de la pigmentation cutanée et une
variété de tumeurs provenant des cellules originaires de la créte
neurale. Les atteintes orbitaires sont représentées par des neuro-
fibromes, des schwannomes, des gliomes du nerf optique et des
méningiomes de la gaine du nerf optique.

Neurofibrome plexiforme

Il est souvent présent avant I’age de 10ans. C’est une tumeur
qui a la consistance d'un «amas de vermicelle » et qui a tendance a
infiltrer les paupiéres et les tissus orbitaires. De ce fait, son exérese
chirurgicale est difficile.

Gliome du nerf optique et du chiasma

C’est une tumeur rare associée dans 30 % des cas a une mala-
die de Recklinghausen. Histologiquement, se sont le plus souvent
des astrocytomes pilocytiques. Les signes cliniques associent une
baisse de la vision avec exophtalmie en cas de gliome du nerf
optique. Au fond d’ceil, on observe d’abord un cedéeme papil-
laire puis une atrophie optique. Les gliomes de chiasma peuvent
s’accompagner de troubles endocriniens.

Rhabdomyosarcome (Fig. 8)

C’est la tumeur maligne primitive la plus fréquente chez
I'enfant. C’est une tumeur a différenciation musculaire rapide-
ment évolutive qui constitue de ce fait une urgence thérapeutique.
L'exophtalmie trés rapidement évolutive s’accompagne souvent
de signes inflammatoires et d’'un gonflement des paupiéres. Les
examens radiologiques par scanner ou IRM qui doivent étre prati-
qués en urgence précisent la localisation de la masse tumorale
et son extension locorégionale. Le diagnostic est confirmé par
une biopsie avec si possible examen extemporané. La forme la
plus commune est le rhabdomyosarcome embryonnaire qui a
un meilleur pronostic que la forme alvéolaire. Un bilan général
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Figure 8. Rhabdomyosarcome.

a la recherche de métastases est indispensable avec en particu-
lier radiographie pulmonaire et biopsie médullaire. Le traitement
actuel comporte une chimiothérapie premiere, associée dans la
plupart des cas a une radiothérapie orbitaire qui donne une sur-
vie globale supérieure a 90 % 1**°1, La radiothérapie orbitaire a la
dose de 50 Gy est indiquée a chaque fois qu'il persiste un résidu
tumoral visible au scanner ou en IRM apres chimiothérapie.

(14 .
Point important

Erreur a ne pas commettre
Ne pas attendre 1 mois le rendez-vous d’IRM : imagerie et
biopsie en urgence++

Dysplasie fibreuse de I'orbite

C’est une maladie rare qui est caractérisée par le remplacement
du tissu osseux normal par un stroma fibrocellulaire contenant
des ilots osseux. Elle peut toucher plusieurs os dans I'organisme
(comme dans la maladie d’Albright) mais au niveau orbitaire, elle
est souvent isolée. Elle peut étre évolutive chez 'enfant et entrai-
ner une exophtalmie.

Kystes anévrismaux du toit de I'orbite et fibromes
ossifiants juvéniles des parois orbitaires

IIs peuvent se rencontrer et étre responsables d'une exophtal-
mie.

Ostéosarcomes

IIs ne sont pas rares chez les enfants irradiés dans la petite
enfance pour rétinoblastome bilatéral. La survenue de ces tumeurs
est favorisée par l'irradiation mais également par I'anomalie géné-
tique du chromosome 13. On pense qu’environ 30 % des enfants
porteurs du géne et irradiés développeront un sarcome radio-
induit. Le pronostic vital de ces sarcomes est médiocre. La survie
n’est que de 30% a 40 % 401,

Histiocytose a cellules de Langerhans
ou histiocytose X

Elle comporte, dans 25 % des cas, une atteinte orbitaire souvent
sous forme de granulome éosinophile. Le granulome éosino-
phile se présente comme un gonflement supérotemporal a début
rapide, douloureux et inflammatoire. Le scanner montre un aspect
typique avec une lésion ostéolytique au niveau de la paroi osseuse
supérieure ou supérotemporale. La biopsie retrouve 1’aspect carac-
téristique avec une infiltration d'histiocytes et de cellules géantes.

8

Xanthogranulome juvénile

Le xanthogranulome juvénile est connu des pédiatres car
il produit de multiples papules cutanées chez les nourrissons.
Les manifestations ophtalmologiques comprennent une atteinte
uvéale antérieure avec hyphéma et glaucome secondaire et des
localisations orbitaires. Histologiquement, il existe une proli-
fération anormale des histiocytes avec des lymphocytes, des
éosinophiles et surtout la présence caractéristique de cellules
géantes de Touton.

Atteintes orbitaires au cours de leucémies

Elles représentent une cause non exceptionnelle d’exophtalmie.
Elles sont plus fréquentes avec les formes aigués qu’avec les
formes chroniques et avec les formes lymphoblastiques qu’avec
les formes myéloblastiques. L'atteinte peut étre uni- ou bilatérale.
Elle peut étre en rapport avec la présence d'une masse constituée
de cellules leucémiques ou avec une hémorragie orbitaire .

Lymphome de Burkitt

11 s’agit d'une affection associée a la présence du virus Eptein-
Barr plus fréquent en Afrique tropicale. Dans 60% des cas, il
existe une tumeur du maxillaire envahissant 1’orbite et causant
une exophtalmie massive.

Tumeurs orbitaires métastatiques

La cause la plus fréquente de métastase orbitaire chez 1’enfant
est le neuroblastome. La tumeur primitive est le plus souvent diag-
nostiquée avant la survenue de la métastase orbitaire mais dans
10% des cas, la métastase est révélatrice. Le neuroblastome est
une tumeur maligne du systeme nerveux sympathique. La tumeur
primitive peut siéger au niveau des surrénales ou d’autres struc-
tures rétropéritonéales mais également les chaines cervicales, le
meédiastin, le pelvis. Quatre-vingt dix pour cent des enfants ont
un taux élevé d’acide vanilylmandélique dans les urines, tradui-
sant la sécrétion de catécholamines par la tumeur. Le traitement
repose sur la polychimiothérapie 3!,

Sarcome d’Ewing

C’est une tumeur rare pouvant également étre a l'origine de
métastase orbitaire.

Rétinoblastome

C’est une tumeur intraoculaire qui peut se propager a 1’orbite
soit en raison d'une absence de traitement si la tumeur n’est pas
diagnostiquée a temps, soit du fait d'une récidive orbitaire apres
énucléation.

H Conclusion

Les tumeurs ophtalmiques sont tres diverses et peuvent toucher
toutes les tuniques de I'ceil et tous les tissus orbitaires. Les tumeurs
malignes mettent en jeu le pronostic vital mais aussi esthétique
et fonctionnel. Leur diagnostic précoce est essentiel.
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