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Les tumeurs de la glande lacrymale constituent I’affection la plus fréquente

de D’appareil lacrymal sécréteur tout en restant des tumeurs relativement

rares 9% des tumeurs orbitaires selon les auteurs [1], [2].

Les affections de la glande lacrymale sont divisées en 4 groupes avec des
fréquences variables [2]. Prés de la moitié de ces tumeurs est représentée par les
tumeurs épithéliales primitives (auxquelles nous nous intéresserons), I’autre
moitié étant les tumeurs lymphoides ou lymphoréticulaires, les processus

inflammatoires ou pseudo inflammatoires, et les métastases [2].

Les tumeurs épithéliales primitives sont de types histologiques trés variés
et la gravité de leur pronostic dépasse largement celle des tumeurs analogues des

glandes salivaires.

Cette gravité tient d’une part au siége de ces tumeurs (I’extension
endocranienne en est la principale complication), et d’autre part aux difficultés

de leur abord chirurgical dont on rappellera les grands principes.

Les probléemes thérapeutiques et diagnostiques posés par ces tumeurs ne
sont pas tous résolus. La possibilité d'établir un diagnostic histologique de
certitude en un seul temps opératoire, le pronostic des tumeurs malignes, et le

résultat esthétique postopeératoire restent a améliorer [1].

En conséquence, il est impératif d’adopter une démarche diagnostique et
thérapeutique rigoureuse et de travailler en étroite collaboration avec les

radiologues, les anatomopathologistes, et les neurochirurgiens pour certains cas.

Notre travail est une étude rétrospective basée sur les dossiers de six
patients présentant une tumeur epithéliale primitive de la glande lacrymale

colligés au service d’ophtalmologie «A» de 1I’hopital des spécialités de Rabat.



Aprés un bref résumé historique et un rappel anatomique sur la glande
lacrymale, nous tacherons d’établir une classification de ces tumeurs, Nnous
insisterons sur leur type histologique, puisque, c’est de lui que dépend la
conduite a tenir thérapeutique et le pronostic. Nous présenterons ensuite les
observations de nos patients en précisant les différents types

anatomopathologiques ainsi que la conduite thérapeutique et 1’évolution.
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1/ RAPPEL HISTORIQUE:

Les tumeurs de la glande lacrymale représentent la cause la plus fréquente

de dacryomégalie chronique unilatérale [1], mais leur rareté et leur diversité
histologique expliquent le fait que chaque auteur ne puisse présenter que des
statistiques réduites.

Hildanios en 1598 [3] fut le premier auteur a rapporter un cas de tumeur de
la glande lacrymale.

La premiére étude importante est celle de Wharthin en 1901 qui réunit 132
cas de littérature mondiale, puis celle de Lane en 1922 qui en compte 229 cas, et
de Meely en 1937 qui rassemble 267 cas cliniques.

Godstfredsen, en1948, établit un paralléle entre les tumeurs salivaires et les
tumeurs de la glande lacrymale.

Offret en 1951, montre que la quasi-totalité des tumeurs de la glande sont
des tumeurs épithéliales et parmi celles-ci 85% sont des tumeurs mixtes.

En 1954, Forrest établit une classification histologique et pronostique des
tumeurs de la glande lacrymale. Celle-ci est adoptée en 1962 par Zimmerman.

En 1972, I’OMS propose, a partir des recherches faites par Offret, Haye
(1962), et Zimmerman, une classification de ces tumeurs.

Augusto, en 1999, publie ses études qui ont permis de colliger 33 patients
avec un processus tumoral développé dans la glande lacrymale entre 1965 et
1997 [4].

Enfin, Danyel, en 2006, rassemble, dans sa série, 18 patients qui avaient
une tumeur épithéliale de la glande lacrymale [2].



2/ RAPPEL ANATOMIQUE ET

EMBRYOLOGIQUE :

A- Rappel embryologique :

La glande lacrymale est d’origine ectodermique par son ¢épithélium
glandulaire et d’origine mésodermique par son stroma [1].
7éme

L’ébauche embryonnaire a lieu a la semaine a partir de bourgeons

¢pithéliaux situés dans 1’épaisseur de la paupiere supérieure.

Cette origine embryologique explique la nature épithéliale de la majorité
des tumeurs de la glande lacrymale [5].

Béme

Le rble de sécrétion des larmes est effectif a partir du mois apres la

naissance [1].

B - Anatomie macroscopique : (fig. 1 et 2)

La glande lacrymale est située sous le rebord orbitaire supéro- latéral.
Elle est normalement impalpable.
Elle est formée de 2 parties :

= La glande orbitaire : la plus volumineuse (longueur moyenne = 2cm,
largeur moyenne = 1,2cm ; épaisseur moyenne = 4mm) qui forme la portion

supérieure de la glande.

= La glande palpébrale: qui forme la portion inférieure.



Elles sont séparées par le muscle releveur de la paupiére supérieure et son

expansion latérale.

La portion orbitaire [1] est logée dans la fossette lacrymale. La portion
palpébrale est située dans I’épaisseur de la partie externe de la paupiere

superieure.
Les canaux excréteurs sont divisés en :

#% 3 a 5 canaux principaux issus de la glande orbitaire qui traversent la
glande palpébrale pour déboucher dans la partie externe du cul de sac

conjonctival.

% 4 a 6 canaux naissant dans la glande palpébrale et s’ouvrant directement

dans le cul de sac conjonctival.

Les orifices de sortie sont répartis tous les 2 a 3 mm sur une ligne courbe

concave en dehors, et parallele au bord supérieur du Tarse.

C - Vascularisation :

La glande orbitaire est vascularisée par ’artére lacrymale, collatérale de
I’artére ophtalmique qui est 'une des branches terminales de 1’artére carotide

interne [5].

La glande palpébrale est vascularisée par I’artére palpébrale supérieure
¢galement, collatérale de 1’artére ophtalmique. Les branches terminales de ces

artéres s’anastomosant au niveau des lobules de la glande palpébrale.

Les veines lacrymales issues de la glande se déversent dans les veines du
muscle droit supérieur et du droit externe qui confluent vers la veine

ophtalmique.



Les lymphatiques gagnent la région parotidienne pour se terminer dans un

ganglion pré-auriculaire ou dans un ganglion parotidien.
D - Innervation :

Assurée par le nerf lacrymal, branche du nerf ophtalmique de Willis [6], il

pénétre dans 1’orbite par la fissure orbitaire supérieure.

Le nerf maxillaire supérieur donne parfois un rameau orbitaire (nerf

zygomatique) qui s’anastomose avec le nerf lacrymal [5].

E - Microscopie : (fig. 3)

La glande lacrymale est une glande exocrine a excrétion mérocrine.
Sa structure est de type tubulo-acineux avec des canaux excréteurs.

Elle est composée de lobes, faits de lobules, eux mémes formés de groupes
d’acini [1].



Septun gilitne Aponévrose du releveur

Portion orbitaire

Portion
palpébrale

Figure 1 : Vue antérieure de la glande lacrymale principale.
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Figure 2 : Vue antérieure de la glande lacrymale.



1- Acinus
2- Canal collecteur

Figure 3 : Aspect histologique de la glande lacrymale.
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3/CLASSIFICATION DES TUMEURS DE

LA GLANDE LACRYMALE :

D’une maniére générale, on réserve le terme de “tumeurs de la glande

lacrymale™ aux seules tumeurs épithéliales (bénignes et malignes) de la glande.

Ces dernieres representent a elles seules prés de 40% a 50% des
néoformations localisées a la fossette lacrymale [1] et environ 9% des tumeurs

de I’orbite [2] selon les auteurs.

L’autre moitié regroupe les tumeurs non ¢pithéliales de la glande
lacrymale, a savoir les tumeurs lymphoides, les tumeurs inflammatoires et les

métastases [2].

Voici les frequences de ses diverses néoformations a partir des données de
la littérature (tabl. 1 et 2) :

A- Tumeurs épithéliales de la glande lacrymale : 50% (tumeurs lacrymales

unilatérales)
1) Bénignes : 25%
= Adénomes pleomorphes : 24%
= Autres tumeurs bénignes : 1
2) Malignes : 25%

= Cylindromes appelés également carcinome adénoide kystique :
12 5%
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= Tumeurs malignes dans un adénome pléomorphe : 6%

= Autres carcinomes: 6%

B- Tumeurs non épithéliales de la glande lacrymale : 50%

(Dacryomégalies chroniques a potentialité bilatérale)

1) Tumeurs inflammatoires et pseudo-inflammatoires : 25%

2) Tumeurs lymphoides : 25%

Type de lésion Resse | Stewart | Shields | Kennedy | Rootman | Shields | Augusto

(1956) | (1979) | (1984) | (1984) (1986) | (1989) | (1999)

1)Epithéliales:

A -Bénignes:

*Dacryops 5¢C 4c 9c 8c

*Adénome pléomorphe 25 14 15 12 4 17 2

*Autres 2 1

B -malignes:

*Cylindromes 27a 7 3 3 5 2 9

*Tumeur mixte maligne 2 2 1 3

*Autres 8 1 2 2 3 10

Total: 54 31 26 21 21 32 22
(48%) | (38%) | (31%) | (47%) (45%) | (23%) | (66,6%)

2) Non épithéliales

*Tumeurs inflammatoires 35 45 12 18 90

*Tumeurs lymphoides 24 11 12 7 19 11

*autres 1 1 1

Total: 59 51 57 24 26 110 11
(52%) | (62%) | (69%) | (53%) (55%) | (78%) | (33,3%)

TOTAL 113 82 83 45 47 142 33

Tableau 1: Represente les frequences des diverses Iésions de la glande lacrymale
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dans 7 séries.
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Remarques : (tab. 1)

a : Reese n’a pas précisé les formes histologiques des tumeurs épithéliales

malignes retrouvées dans sa série.

b : Stewart n’a pas précise les formes histologiques des tumeurs non

épithéliales retrouvées dans sa série.

c . Stewart, Shields, Kennedy et Rootman ont inclue dans les tumeurs

¢épithéliales bénignes le dacryops qui n’est pas une prolifération tumorale au

sens strict.
) ) Font et .
Type de tumeur | Forrest | Reese | Zimmermann Ni Shields | Augusto
spithéli (1954) | (1963) (1962) (1979) Gamel (1984) Danyel
épithéliale (1977) (2006)
(1999)
Adénome
) 42% | 43% 59% 56% 51% 70% 9% 27,8%
Pléomorphe
Cylindrome 38% | 38% 25% 29% 27% 9% 41% 66,7%
Tumeur mixte
) 4% 9% 6% 12% 12% 5,5%
maligne
Adénocarcinome 2% 7% 9%
Autre 20% 15% 8% 9% 3% 9% 41%
Total 26 52 116 160 265 24 22 18

Tableau 2 : Représente les différents types de tumeurs épithéliales primitives de la glande

lacrymale rapportées par plusieurs auteurs.
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1/ LES TUMEURS BENIGNES :

A- ADENOME PLEOMORPHE OU TUMEUR MIXTE BENIGNE : (fig. 4)

Cette tumeur est histologiquement bénigne mais si 1’exérése n’est pas
compléte, une effraction capsulaire peut étre responsable d’un taux élevé de

récidives avec, dans un petit nombre de cas, une évolution vers la malignité [1].

L'origine purement épithéliale de la tumeur est confortée par les travaux

d'Erlandson et de lwamoto [3].

Cette tumeur comporte typiquement deux composantes [10], [2] :

a- Une composante épithéliale :

Elle est composée [1] :

= de formations épithéliales malpighiénnes qui sont disposées en plage et
peuvent subir une keratinisation centrale. Parfois I’aspect est adamantin

ou a cellules fusiformes,
= de formations glandulaires cylindriques qui forment des tubes plus ou
moins ramifies,

= de formations pseudocylindromateuses qui seraient présentes dans 10%
des adénomes pléomorphes sous formes de zones limitées, rappelant la
cytologie et I’architecture des cylindromes, ils posent le probleme de la

dégénérescence de I’adénome en tumeur mixte maligne.

Le tissu tumoral est entouré d’une pseudo-capsule qui contient parfois de

petits Tlots tumoraux.
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La pseudo-capsule qui entoure la tumeur est assez épaisse, et elle est

constituée de tissu conjonctif sans caractere particulier [2].

Le plan de dissection chirurgicale doit passer a distance de la pseudo-

capsule [12].

b- Une composante mésenchymateuse :

Le plus souvent, [1] elle est de type myxoide, parfois de type chondroide.
Lors des récidives, I’examen anatomopathologique retrouve des foyers multiples
moins nettement encapsules et les nodules tumoraux satellites sont plus

fréquents.

Parfois, peuvent apparaitre des foyers carcinomateux de type épidermoide

ou adénocarcinomateux au sein d’un tissu ayant les caractéristiques d’une

tumeur mixte bénigne. Il s’agirait donc d’une dégenérescence [29], appelée

tumeur mixte maligne ou carcinome survenant dans un adénome pléomorphe.

Pour Jakobiec [9], la rupture capsulaire laisserait en place de petits Tlots
tumoraux qui ameénent a la récidive souvent multifocale et parfois agressive pour

les parois 0sseuses.

B- AUTRES TUMEURS BENIGNES :

a- Adénome oxyphile : oncocytome (fig. 5)

s Macroscopie :

Les oncocytomes de la glande lacrymale proviennent de cellules acineuses.

Ces cellules seraient présentes dans 35% des glandes lacrymales normales [7].

Ils se présentent sous forme de nodules circonscrits entourés d’une pseudo-

capsule.
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s Microscopie :

Les oncocytomes sont composés de grandes cellules polyédriques, a

cytoplasme éosinophile, et finement granuleux [16], [17].
La coloration [18] du cytoplasme dépend de la densité des mitochondries.

b- Adénome simple de la glande lacrymale :

Il correspond a une prolifération diffuse de la structure normale

glandulaire.

c- Adénome kystique de la glande lacrymale

d- Mvyoépithéliomes de la glande lacrymale :

Il s’agit de tumeurs bénignes encapsulées, constituées de myocytes, et d’un

stroma myxoide richement vascularisé.

e- Hémangiome capillaire de la glande lacrymale :

Il est constitué de vaisseaux matures bordés d’une seule couche de cellules

endothéliales.

f- Hémangiopéricytome de la glande lacrymale :

C’est une tumeur péri-vasculaire bien limitée, d’aspect dense, lobulée avec
des travées fibreuses ou spongieuses. Les capillaires sont englobés dans une
masse cellulaire plus ou moins dense avec deux types de cellules, les unes
arrondies, a petit noyau foncé, et a limites nettes, les autres allongées,

fusiformes, a cytoplasme acidophile, et disposées en tourbillons.
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g- Tumeur amyloide de la glande lacrymale :

La tumeur est caractérisée par une accumulation de substance amyloide

dans les acini et les conduits excréteurs.

h- Gangliome de la glande lacrymale :

Véritable exception.
La tumeur est constituée de fibres nerveuses et de cellules ganglionnaires.

L origine de la tumeur doit étre recherchée dans les eléments sympathiques

de la glande.

2- TUMEURS MALIGNES :

Les carcinomes représentent 50% des tumeurs épithéliales primitives de la

glande lacrymale mais les chiffres varient selon les auteurs [1], [15].

Les cylindromes et les tumeurs mixtes malignes sont les formes les plus

fréquentes [1].

A- CARCINOME ADENOIDE KYSTIQUE (OU CYLINDROME) : (fig. 6 et 7)

Macroscopiquement, la tumeur parait bien limitée mais elle n’est pas

encapsulée.

Histologiquement, il s’agit d’une prolifération cellulaire épithéliale dont les
caracteres microscopiques sont semblables a ceux des cellules épithéliales des

tumeurs mixtes.
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Ces cellules constituent des travées et des plages qui sont fréeguemment
creusées de cavités, leur donnant un aspect cribiforme, certaines de ces cavités

peuvent subir une dilatation pseudo-kystique.

Ces cavités correspondent a la pénétration de formations cellulaires
tumorales par des travées tissulaires conjonctives, qui représentent le stroma
tumoral, et qui sont caractérisées par leur densité et par leur forte teneur en
muco-polysaccharides qui sont colorées électivement par ’acide périodique de
Schiff (PAS) [15]. Ces bourgeons conjonctifs, qui pénétrent les travées
cellulaires épithéliales, peuvent étre de petite taille et avoir un aspect ovoide, ou

volumineux entourés seulement par une ou deux rangées cellulaires épithéliales.

La propagation tumorale, bien lente, présente un caractere tres infiltrant et
invasif [8], [9] par embolisation dans la lumiere des vaisseaux sanguins et

lymphatiques ainsi que dans la perinevre des filets nerveux.

Cette infiltration [1] est responsable du caractere tres douloureux de ces

tumeurs.

Cette agressivité tissulaire, malgré un aspect macroscopique de tumeur
bien limitée pouvant simuler parfois un adénome pléomorphe, distingue cette

tumeur des autres carcinomes [1].
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B- TUMEURS MIXTES MALIGNES :

a- Carcinome dans un adénome pléomorphe : (fig. 8)

Il s’agit d’une tumeur présentant des signes évidents de malignité, mais
dans laquelle on retrouve par places des aspects caractéristiques d’un adénome

pléomorphe [1].

Le contingent cellulaire malin peut apparaitre formé par une prolifération
adénocarcinomateuse typique, par des plages de carcinomes adénoides kystiques

ou sous 1’aspect d’un carcinome épidermoide.

b- Carcinosarcome : (fig. 9)

Le Carcinosarcome [13], [14] est formé de deux composantes : une

composante carcinomateuse et une autre sarcomateuse.

Il contient des cellules épithéliales identiques a celles trouvées dans
I’adénome pléomorphe, et de cellules mésenchymateuses malignes avec des

formations ostéoides.

C- ADENOCARCINOME DE NOVO : (fig. 10)

Ce sont des tumeurs malignes, infiltrantes, mal limitées, développées le
long des axes vasculo-nerveux, envahissant les tissus de voisinage, et

responsables de métastases souvent 0sseuses.

Les cellules tumorales sont en général cytologiquement réguliéres. Elles
forment des travées et des lobules au sein desquelles existent des signes de

differenciation glandulaire qui sont souvent le siége de dilatation kystique.

L absence de contingent pléomorphe élimine un adénome pléomorphe.
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D- TUMEUR MUCO -EPIDERMOIDE : (fig. 11)

Ces tumeurs sont caractérisées par la présence de cellules mucipares, a
contenu PAS positif (acide périodique de Schiff) au sein d’une profération
carcinomateuse épidermoide [1]. Ces tumeurs sont localement infiltrantes mais

métastasent rarement.
Elles ont longtemps une simple malignité locale.

E- LES AUTRES CARCINOMES :

Ce sont des tumeurs extrémement malignes, mais rarissimes.

Il s’agit de tumeurs qui ont perdu toute tendance a ’encapsulation, et qui

adhérent aux tissus voisins et les envahissent.
On distingue plusieurs types histologiques différents [1]:

#% L’épithélioma  atypique infiltrant: c’est une  variété

d’adénocarcinome peu différencie.

% L’épithélioma végétant intracanalaire : il est formé au début par des

végétations adénocarcinomateuses intra kystiques, secondairement, il

envahit les tissus adjacents.

% L’épithélioma malpighien : il est formé exclusivement par des

cordons carcinomateux épidermoides, plus ou moins kératinisants.

% L’adénocarcinome oncocystique : Psihramis et Al ont rapporté, en

1986, que la survenue de certaines anomalies chromosomiques seront
responsable de la transformation maligne des oncocytomes bénins en

adénocarcinome oncocystique [16], [17].
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Figure 4 : Tumeur mixte bénigne avec prédominance de la composante

épithéliale.
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Figure 5 : Oncocytome de la glande lacrymale.
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Figure 6 : Microscopie, a droite, aspect histologique normal de la glande lacrymale, a gauche
(zone délimitée par des fleches), l1ésion tumorale correspondant a un Cylindrome ou

Carcinome Kystique. (Coloration HES, grossissement X 10)
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Figure 7 : Cylindrome au fort grossissement (coloration PAS, grossissement X 20)
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Figure 8 : Examen au grossissement X 40, apres coloration a I’HES. Présence de tubes isolés

au sein d’un stroma myxoide (tumeur mixte maligne).
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Figure 9 : Aspect histologique d’un carcinosarcome de la glande lacrymale.
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Figure 10 : Aspect histologique d’un adénocarcinome de la glande lacrymale.
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Figure 11 : Aspect histologique d’un carcinome muco-épidermoide de haut grade de la
glande lacrymale.
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1- MATERIELS ET METHODES :

Il s’agit d’une étude rétrospective menée dans le service d’ophtalmologie

«A» de I’hopital des spécialités de Rabat sur une période de 6 ans de 2003
jusqu’a 20009.

Nous avons colligé 6 observations de patients présentant une tumeur
epithéliale primitive de la glande lacrymale.

Tous nos patients ont eu un examen ophtalmologique minutieux et bilatéral
(mesure de I’acuité visuelle a I’échelle de Snellen, examen des annexes, examen
a la lampe a fente, et du fond d’ceil) ainsi qu’un examen clinique général,
complet a la recherche des signes d'appel en faveur d'une tumeur primitive ou de
localisations secondaires: auscultation pulmonaire, palpation des seins,
recherche d'une hépatomégalie, et recherche d’adénopathies. ..

Le bilan radiologique comprenait un examen tomodensitométrique en
coupes axiales et coronales, une imagerie par résonance magnétique, une
radiographie standard orbitaire ainsi qu’un bilan d’extension en fonction de
I’orientation clinique (radiographie pulmonaire, échographie abdominale et / ou
pelvienne, scannographie abdominale et / ou thoracique...).

Compte tenu du faible nombre de patients colligés, di aux difficultés liées
a I’archivage des dossiers, et a la rareté de ces tumeurs, cette étude a surtout
pour role d’illustrer la prise en charge et le type de traitement chirurgical
préconisé etant donné les moyens limités dont nous disposons dans notre
formation.

Le résumé des données eépidémiologiques, cliniques, paracliniques,
évolutives, et thérapeutiques relevées sur les dossiers des patients est présenté

dans les observations ci-dessous.
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2- NOS OBSERVATIONS :

«» Observation N° 1

I. ldentité :

Patiente de 35 ans, sans antécédents pathologiques notables, hospitalisée

pour exophtalmie de 1I’ceil droit.

IIl. Histoire de la maladie :

Le début de la symptomatologie remonte a 1 an. La patiente a constaté, a la
palpation, une petite masse non douloureuse de la portion externe de la paupiere
droite avec une diplopie et un déplacement du globe oculaire en bas ce qui a

motive une consultation pour prise en charge.

ll. Examen Clinique :

1- Examen ophtalmologique :

e L’acuité visuelle est de 10/10°™ aux deux yeux,

e Le tonus oculaire est normal.
e [ ’examen de I’ceil gauche est strictement normal.

e Du c0té droit, on constate a ’inspection, la présence d’une exophtalmie
modérée non axile, avec une légere deviation de 1’ceil en bas et en
dedans. Cette exophtalmie est irréductible, non soufflante, sans signes

inflammatoires associés.

La palpation retrouve une masse siégeant au niveau de 1’angle supéro-
latéral de 1’orbite, indolore, dure, plus ou moins bosselée, mobile par rapport au

plan superficiel.
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e L’étude de la motilité oculaire trouve une légére limitation de
1’¢élévation.

e |l n’y a pas de signes inflammatoires palpébraux; il n’y a pas de
lagophtalmie.

e Lasensibilité est normale.

e [’examen a la lampe a fente ne retrouve pas de kératite d’exposition. Le

segment antérieur est normal.

e L’examen du FO : la papille est normale (pas d’cedéme ni d’atrophie

optique), il ny a pas de plis choroidiens.
2- On ne trouve pas d'adénopathies locorégionales.
3- Le reste de I'examen clinique est normal.

Iv. Examens Complémentaires :

& Radiographie Standard De L’orbite :

On ne note pas d’image d’ostéolyse, ni d’ostéocondensation.

& Scanner Orbitaire :

Présence d’un processus tumoral au niveau de I’angle supéro-externe de
I’orbite droite, arrondi, avec des contours réguliers, spontanément hyperdenses,
et prenant modérément le contraste, se projetant en regard de 1’aire de la glande

lacrymale (fig. 12).
On ne note pas d’image d’ostéolyse, ni d’ostéocondensation.

Pas de signes d’extension locale ni locorégionale (respect du nerf optique

et des muscles oculomoteurs).
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& Imagerie par Résonance Magnétique :

Présence d’une tumeur bien limitée, se moulant dans la fosse lacrymale,

emettant un hypo- signal en T1 et un hyper - signal enT2.

Apres injection de gadolinium, la prise de contraste est hétérogene (fig. 13
et 14).

& Radiographie Pulmonaire : Normale

& Echographie Abdomino-Pelvienne: Normale

& Bilans Biologiques : Normaux.

V. Intervention Chirurgicale :

L’abord chirurgical a été réalisé par une orbitotomie antérieure externe
droite.

Cette voie a permis I’exérése complete d’une tumeur bien encapsulée,
occupant la loge lacrymale d’environ 2 cm, puis suture des differents plans avec

mise en place d’un drain pendant 24 heures.

VI. Examen anatomopathologique :

Aspect d’une tumeur mixte bénigne développée au dépend de la glande

lacrymale droite.
Cette tumeur associe un double contingent, épithélial et conjonctif :

a) le contingent épithélial, il est le plus abondant, il associe :

= Des formations épithéliales malpighiennes qui sont disposées en plage.

= Des formations glandulaires cylindriques qui forment des tubes plus ou

moins ramifiés.
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= Des formations de type excréteur tapissées de deux couches cellulaires a

surface végétante.

b) le _contingent conjonctif est moins abondant, il est de type myxo-

chondroide.
L’examen de la piéce d’exérése ne note pas d’atypie cytonucléaire.
La tumeur parait bien limitée par une épaisse pseudo-capsule fibreuse.
Vil. Evolution :

# Les suites opératoires immeédiates ont eté simples avec regression de

I’exophtalmie.
# Le scanner orbitaire de contrble n’a pas montré de récidive.

# Apres 4 ans de recul, il n’y a pas de signe de récidive locale.
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Figure 12 : Scanner en coupe axiale. Processus tumoral orbitaire extra-conique hyperdense en

regard de la loge lacrymale, refoulant le globe oculaire. Respect des parois 0sseuses.

13 14

Figures 13 et 14 : IRM en coupe axiale et coronale. Processus tumorale intra orbitaire, extra

conique avec hypersignal en T1, bien limité et de consistance hétérogéne.
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«» Observation N° 2

I. ldentité :

Patiente de 66 ans, diabétique depuis 8 ans sous anti-diabétiques oraux,
mise sous insuline il y a un an, hospitalisée pour une exophtalmie de I’ceil

gauche.

IIl. Histoire de la Maladie :

Le début de la symptomatologie remonte a 6 ans par 1’apparition d’une
tumeéfaction orbitaire supérieure gauche, indolore, qui a augmenté
progressivement de volume, accompagnée d’une baisse de ’acuité visuelle, et

evoluant dans un contexte de conservation de 1’état général.

ll. Examen Clinique :

1-Examen ophtalmologique :

= L’acuité visuelle est de 6/10°™ pour I’ceil gauche et 10/10°™ pour el

droit,

= Le tonus oculaire est normal au niveau de I’ceil droit, alors qu’il est

difficile a prendre a gauche,
= L’examen de I’ceil droit est strictement normal,

= Du c6té gauche, on constate la présence d’une exophtalmie d’allure
tumorale, latéralisée en bas et en dedans, en rapport avec un processus
orbitaire expansif supérieur gauche, indolore, et irréductible, avec
lagophtalmie et chémosis conjonctival. 11 n’a pas de signes

inflammatoires locorégionaux.
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L’examen du segment antérieur retrouve une kératite d’exposition siégeant

dans I’aire de la fente palpébrale, le fond d’ceil est normal.
2-0n ne retrouve pas d'adénopathies satellites,
3- Le reste de l'examen clinique est sans particularité.

Iv. Examens Complémentaires :

& Scanner Orbito-Cérébral :

Présence d’un processus lésionnel orbitaire gauche supéro-externe par
rapport au globe oculaire s’étendant en retro-oculaire (fig. 15 et 16). Ce
processus est hyperechogéne discretement hétérogene avec prise de contraste

discretement hétérogene apres injection.

I1 est responsable d’une exophtalmie gauche, désaxee, sans envahissement

de la graisse orbitaire avoisinante, et sans lyse osseuse.

Respect des structures du globe oculaire faisant évoquer un processus

tumoral bénin de la glande lacrymale plus qu’une orbitopathie inflammatoire.
Absence d’anomalie intracranienne orbitaire droite.

& Radiographie Pulmonaire : normale.

& FKchographie Abdomino-Pelvienne : normale.

& Bilans Biologiques : normaux

V. Intervention Chirurgicale :

Une exerése tumorale orbitaire complete a eté realisée en bloc par voie

trans-septale antérieure avec la découverte d’une tumeur volumineuse arrondie,
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de 5cm de diamétre, d’aspect polylobée et blanchatre, occupant la loge

lacrymale, puis suture des différents plans avec mise en place d’un drain.

VI. Anatomie Pathologique :

L’examen histologique montre une prolifération épithéliale bien
encapsulée, faite de tubes, de massifs cribriformes, et de cordons
anastomotiques, bordés par un revétement cubique ou aplati réguliers sous tendu
par une couche de cellule myoépithéliale. Il s’y associe une metaplasie

malpighienne.
Le fond est myxoide et fibro-hyalin.
Le parenchyme glandulaire adjacent est sans particularité.

En _conclusion : C’est un adénome pléomorphe avec absence de signe

histologique de malignité.
Vil. Evolution :

@ Les suites opératoires ont été simples (résolution de I’exophtalmie,

cicatrisation corneenne).

& Sur un suivi de 3 ans et demi, on n’a pas retrouvé de signes de récidive

locale.
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Figures 15 et 16 : Scanner orbitaire, en coupe coronale, illustrant un processus tumoral dans

la loge lacrymale gauche.
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«» Observation N° 3

I. ldentité :

Patiente de 32 ans, sans antécédents pathologiques notables, hospitalisée

pour exophtalmie de I’ceil droit.

IIl. Histoire de La Maladie :

Le début de la symptomatologie remonte a 2 ans par 1’apparition d’une
exophtalmie droite, d’évolution progressive, sans signes accompagnateursS en

dehors d’une légere diplopie qui apparait a 1’¢lévation.

ll. Examen Clinique :

1- Examen ophtalmologique :

a) Examen de I’ceil gauche :

= On ne retrouve pas d’exophtalmie a I’inspection.

= L acuité visuelle est de 10/10°™.

= Le tonus oculaire est 12mm Hg.

= Le reste de I’examen clinique est strictement normal.
» Le Hertel est de 16 mm.

b) Examen de I’il droit :

» A D’inspection, I’ceil droit est dévié en bas et en dedans avec limitation

de I’abduction et de 1’élévation.

= | e Hertel est de 20 mm
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» A la palpation, présence d’une masse tumorale dure et non
douloureuse refoulant le globe oculaire, mobile par rapport superficiel

et modérément fixée au plan profond.

= L’acuité visuelle est 8/10°™ le tonus oculaire est de 16 mm Hg et le

fond d’ceil montre une légére hyperémie papillaire.
2- Absence d'adénopathies locorégionales.
3- Le reste de I'examen clinique est normal.

Iv. Examens Complémentaires :

& Scanner Orbitaire :

Tumeur de la glande lacrymale droite refoulant le contenu orbitaire vers le
bas et en dedans, bien limitée légerement rehaussée par le produit de contraste

sans lyse osseuse en regard (fig. 17 et 18).

& Radiographie Pulmonaire : Normale

& Echographie Abdomino-Pelvienne : Normale

« Bilans Biologiques : Normaux

V. Intervention Chirurgicale :

L’abord orbitaire a été realisé par voie antérieure trans-septale. On a
procédé a une dissection du plan cutanéo-musculaire puis a une ouverture du
septum orbitaire ce qui a permis la découverte d’une masse tumorale bien
encapsulée. Apres libération des attaches tumorales, on a effectué une exérése

tumorale compléte emportant la tumeur avec sa capsule.
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VI. Examen Anatomopathologique :

Aspect histologique en faveur d’'un adénome pléomorphe de la glande

lacrymale.
Vil. Evolution :
@ Les suites opératoires immédiates ont été normales.

#& 2 mois apres : apparition d’un syndrome sec difficilement jugulé par les

larmes artificielles, Scanner Orbitaire de controle a été normal.
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Figures 17 et 18 : TDM orbitaire, en coupe coronale, objectivant la présence d’une masse

tissulaire dans la loge lacrymale droite.
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+¢» Observation N° 4

I. ldentité :

Patient de 50 ans, sans antécédents pathologiques notables, hospitalisé pour

exophtalmie de 1’ceil gauche.

IIl. Histoire De La Maladie :

Le début de la symptomatologie remonte a 3 ans par 1’apparition d’une
tuméfaction orbitaire supérieure gauche qui augmente progressivement de

volume, avec conservation de I’acuité visuelle.

ll. Examen Clinique :

1- Examen ophtalmologique

a)_ Examen de I’eil droit :

= On ne retrouve pas d’exophtalmie a I’inspection.
= L acuité visuelle est de 10/10°™.

= Le tonus oculaire est normal.

= Le fond d’ceil est normal.

= Le Hertel est de 18mm.

b) Examen de I’eil gauche :

= A [Dinspection, présence d’une exophtalmie modérée, d’allure
tumorale, non inflammatoire, non soufflante, le globe oculaire est

dévié en bas et en dedans, et sans lagophtalmie (fig. 19).

= | e Hertel est de 23mm.

- 46 -



» A Ila palpation, présence d’une masse tumorale indolore, dure, mobile

par rapport au plan superficiel, et fixe par rapport au plan profond.

» L’examen du segment antérieur et du FO est sans anomalies.
2- Absence d'adénopathies locorégionales.

3- Le reste de I'examen clinique est normal.

Iv. Examens Complémentaires :

& Radiographie Standard De L orbite :

On ne note pas d’image d’ostéolyse, ni d’ostéocondensation.

& Scanner Orbitaire :

Présence d’un processus tumoral gauche, arrondi, bien limité, homogene,
rehaussé par le produit de contraste, et refoulant le globe oculaire en bas,
évoquant un processus tumoral bénin aux dépens de la glande lacrymale (fig. 20
et 21).

On ne note pas d’image d’ostéolyse, ni d’ostéocondensation.
Pas de signes d’extension locale ou régionale.

& Radiographie Pulmonaire : Normale

& Echographie Abdomino- Pelvienne: Normale

& Bilans Biologiques : Normaux

V. Intervention Chirurgicale :

Elle a consisté en une exérese tumorale par une orbitotomie antérieure

trans-septale, mais il y a eu une rupture accidentelle de la capsule.
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VI. Examen Anatomopathologique :

Exérése tumorale incompléte d’une tumeur a point de départ la glande

lacrymale contenant :

= Une proliferation épithéliale composée de nodules malpighiens
différenciés subissant par endroit une maturation cornée, et de
formations tubulaires plus au moins ramifiees, bordées par deux assises
cellulaires : une assise interne de cellules cubiques et assise externe de
cellules allongées par fois fusiformes.

= Le stroma conjonctif, qui sépare les plages malpighiennes et les
formations tubulaire, est parfois fibreux, hyalinisé, le plus souvent
myxoide avec des cellules fusiformes ou étoilées baignant dans une
substance fondamentale abondante, peu colorable et pauvre en fibres.

Cet aspect est en faveur d’une tumeur mixte bénigne de la glande
lacrymale.

Vil. Evolution :
Les suites opératoires immédiates ont été simples.

#® 4 ans apres, le patient a été réhospitalise pour récidive tumorale.
L’exérese tumorale a montré la présence d’une tumeur bilobée

correspondant a un adénome pléomorphe récidivant.

% 2 ans et demi aprés la 2°™ intervention, le scanner de controle a
objectivé un processus orbitaire supérieur gauche augmenté de volume
par rapport au scanner précédent qui refoule le globe oculaire en bas,

avec érosion osseuse du toit de 1’orbite.

@ Le patient a été confié au neurochirurgien pour exentération mais il a
refusé et il a été, par la suite, perdu de vue.
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Figure 20 : Scanographie en coupe coronale : masse dans la loge lacrymale gauche.
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Figure 21 : Scanner en coupe axiale. Processus tumoral orbitaire extra-conique hyperdense en

regard de la loge lacrymale, refoulant le globe oculaire. Respect des parois osseuses.
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«» Observation N° 5

I. ldentité :

Patient de 17 ans, sans antécédents pathologiques notables, hospitalisé pour

exophtalmie de 1’ceil droit.

IIl. Histoire De La Maladie :

Le début de la symptomatologie remonte & 2 mois et demi par ’apparition
d’une petite tuméfaction orbitaire supérieure droite qui a augmenté rapidement
de volume avec rougeur oculaire, et douleur spontanée, sans signes d’infection

ce qui a motivé sa consultation.

ll. Examen Clinique :

1- Examen ophtalmologique :

a) Examen de I’il gauche :

= On ne retrouve pas d’exophtalmie a I’inspection.
= L’acuité visuelle est de 8 /10°™,

= Le tonus oculaire est normal.

= Le réflexe pupillaire est normal.

b) Examen de I’ceil droit:

* A I’inspection, présence d’exophtalmie d’allure tumorale, non axile,
déviée en bas et en dedans avec limitation de la motilité oculaire dans

toutes les directions, et hyperhémie conjonctivale (fig. 22 et 23).
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A la palpation, présence d’une masse tumorale supéro-latérale de
I’orbite droite, douloureuse, ferme, irréguliere, mobile par rapport au

plan cutané et osseux.
= Présence de lagophtalmie.
= Présence d’une érosion cornéenne avec des sécrétions purulentes.

= FO: hyperhémie papillaire avec présence de plis péri-maculaires et

de plis choroidiens.
2-Absence d'adénopathies locorégionales.

3- Le reste de |'examen clinique est normal.

Iv. Examens Complémentaires :

& Scanner Cérébral Et Orbitaire :

Processus expansif intra orbitaire droit de la glande lacrymale de densité
tissulaire hétérogene, mesurant 26 x 22, 2 mm, avec extension aux enveloppes

ophtalmiques et au droit externe.

Absence d’envahissement postérieur ni du nerf optique et d’atteinte

osseuse.

Les coupes cérébrales sus et sous-tentorielle ne présentent pas d’anomalie

de densité parenchymateuse.

Cet aspect est en faveur d’un adénocarcinome.

& Radiographie Pulmonaire : Normale

& Echographie Abdominale : Normale.

& Bilans Biologiques : Normaux

- 5]-



V. Intervention Chirurgicale :

Elle a consisté en une orbitotomie antérieure par voie pré-septale :
dissection de I’orbiculaire puis ouverture du septum, la découverte d’une tumeur
orbitaire ~ d’aspect polylobée non encapsulée, exérese tumorale
macroscopiquement compléte, mise en place d’un drain puis fermeture plan par

plan.

VI. Examen Anatomopathologique :

= Macroscopie : I’examen de la piéce opératoire retrouve une tumeur nNon

encapsulée, ovalaire et blanc grisatre.

= Microscopie : tumeur epithéliale comportant un stroma formant des

cordons et des cylindres hyalins autour desquels se disposent les cellules

tumorales.

Il s’agit d’un carcinome adénoide kystigue (cylindrome)

Vil. Evolution :
# Les suites opératoires immédiates ont été simples.
# Patient adressé a la radiothérapie.

#& Apres 4 mois de recul, on n’a pas noté de métastase locale ou a distance.
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Figures 22 et 23 : Exophtalmie droite chez un jeune de 17ans.

-53-



«» Observation N° 6

I. ldentité :

Patiente de 76 ans, sans antécédents pathologiques notables, hospitalisée

pour exophtalmie de I’ceil droit.

IIl. Histoire De La Maladie :

Le début de la symptomatologie remonte a 4 ans par 1’apparition d’une
tuméfaction orbitaire supérieure droite qui a augmenté de volume

progressivement et qui a été negligée par la patiente.

L’évolution a été marquée par I’installation il y a 4 mois d’une douleur
oculaire violente et spontanée avec baisse importante de I’acuité visuelle ce qui

a motivé une consultation au service pour prise en charge.

ll. Examen Clinique :

1- Examen ophtalmologique :

a) Examen de I’eil gauche:

» Pas d’exophtalmie a I’inspection.
= L acuité visuelle est de 4/10°™.

= Le tonus oculaire est normal.

» Le FO est normal.

b) Examen de I’ceil droit :

» A P’inspection, exophtalmie tumorale avec 1’ceil droit qui est dévié en

bas et en dedans et limitation de 1’abduction (fig. 24 et 25).
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A la palpation, présence d’une masse tumorale dure et douloureuse

refoulant le globe oculaire fixe par rapport au plan profond.
= L acuité visuelle est de 3 /10°™,
» Fond d’ceil : cedéme papillaire.
= Le reste de I’examen est inappréciable.

2-Absence d'adénopathies locorégionales.

3 - Le reste de lI'examen clinique est normal.

Iv. Examens Complémentaires :

& Radiographie Standard De L’orbite :

Image d’ostéolyse intéressant la corticale osseuse au niveau du toit de

I’orbite droite.

& Scanner Orbitaire :

Tumeur de la glande lacrymale droite englobant le muscle droit supérieur

externe et inférieur avec lyse osseuse en regard (fig. 26).

& Radiographie Pulmonaire: Normale

& Echographie Abdomino-Pelvienne : Normale

« Bilans Biologiques : Normaux

V. Intervention Chirurgicale :

L’abord chirurgical a été réalisé par voie latérale type Kronlein.
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Cette voie a permis D’exérése, incompléte, d’une tumeur d’aspect
polylobée, friable, envahissant toute la partie supéro-externe de 1’orbite et

refoulant le globe.

VI. Examen Anatomopathologique :

Exérese tumorale incompléte d’une prolifération carcinomateuse

épidermoide peu différenciée a point de départ la glande lacrymale.
Vil. Evolution :
# Les suites opératoires immédiates étaient simples.

& Un mois aprés la 1°® intervention, la patiente a été réhospitalisée pour
récidive tumorale, elle a bénéficié d’une exérése tumorale incompléte.

L’examen anatomopathologique est en faveur d’un carcinome muco-

épidermoide récidivant.

& Deux mois aprés la 2°™ intervention: scanner orbitaire de controle a
montré un processus orbitaire gauche augmenté de volume par rapport
au scanner précédent, qui envahit la gaine extra conique et infiltre la
partie antérieure du muscle droit supérieur et externe, il refoule le globe
oculaire en bas et infiltre le nerf optique et la gaine intra-conique. Ce
processus envahit egalement les parties molles frontales et jugales ainsi
que le muscle temporal, il élargit le cadre orbitaire qui est le siege d’une

lyse osseuse partielle.
& La patiente a bénéficié¢ d’une :
. Scanner orbitaire Thoraco-Abdominale : Normal

. Echographie Abdamino-Pelvienne : Normale.
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# Réalisation d’une exentération en respectant les paupiéres ;

& Quatre mois aprés la 3°™ intervention : I’examen clinique retrouve une

infiltration diffuse des parties molles.

# Un traitement complémentaire par radiothérapie externe orbitaire a été

préconisé mais n’a pas €té réalis¢ par manque de moyens.

@& Puis elle a été perdue de vue.
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Figures 24 et 25 : Exophtalmie droite associée a une déformation en S de la paupiére

supérieure droite.

Figure 26 : TDM orbitaire en coupe coronale montrant un processus tumoral droit au dépend

de la loge lacrymale.
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3 - NOS RESULTATS :

a - Répartition selon le sexe :

Il existe une légére predominance féminine: 4 femmes / 2 hommes.

b - Répartition selon 'age des patients =

L’age de nos patients varie entre 17 et 76 ans avec une moyenne

d’age de 46 ans.

c - Répartition selon le coté atteint =

Il existe une légére prédominance & droite: 4 atteintes & droite contre

2 & gauche.
Il n’a pas été relevé d’atteinte bilatérale.

d - Répartition selon le type histologique =

Les tumeurs épithéliales bénignes représentent 58% (4 cas /6)
Les tumeurs epithéliales malignes représentent 28% (2 cas)
Les adéenomes pléomorphes représentent 58% (4 cas)

Les cylindromes : 14% (1 cas)

g 4 4 4 U

Les carcinomes muco-épidermoides peu différenciés : 14% (1cas)

e - Répartition selon le recul:

La durée de suivi de nos patients varie entre 1 mois et 4 ans avec une

moyenne de 2 ans.

-50-



f - Répartition selon les signes cliniques :

= Le signe clinique primordial dans les tumeurs de la glande lacrymale est
I’exophtalmie, elle est présente chez tous nos patients. Cette
exophtalmie est d’allure tumorale (non axile, irréductible, non
soufflante, sans signes inflammatoires associés, et siégeant au niveau de
I’angle supéro-latéral de I’orbite), elle est indolore chez 4 patients
(observations N° 1, 2, 3, et 4) et douloureuse chez 2 patients

(observations N° 5 et 6).
= L’examen clinique retrouve d’autres signes :
. Ladiplopie, la lagophtalmie, sont présentes chez 2 patients.

. La baisse de [D’acuité¢ visuelle est présente chez 3 patients

(observations N° 2, 3, et 6).

. On note la présence d’une kératite d’exposition chez deux patients
(observations N° 5, et 2).

= Le fond d’ceil est normal chez 3 patients (observations N° 1, 2, 4), alors
qu’on trouve une hyperhémie papillaire chez 2 patients (observations N°

3, et 5), et un cedéme papillaire chez un seul patient (observation N° 6)

g - Répartition selon les signes donnés radiologiques :

L’exploration radiographique de nos patients a comporté des clichés
standard de I’orbite, une TDM, et une IRM.

= Trois patients ont bénéficié d’une radiographie standard de 1’orbite

(observations N° 1, 4 et 6) qui a montré une image d’ostéolyse
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intéressant la corticale osseuse au niveau du toit de 1’orbite dans

1’observation N° 6.

= Tous les patients de notre série ont bénéficié d’un scanner orbitaire:

L]

Dans les 4 cas d’adénome pléomorphe (observations N° 1, 2, 3, et 4),
nous avons releve un aspect scannographique typique d’un processus
tumoral, arrondi, bien limité, homogéne, rehaussé par le produit de
contraste. Il est responsable d’une exophtalmie désaxée refoulant le
globe oculaire vers le bas et en dedans évoquant une tumeur mixte
bénigne de la glande lacrymale sans signe d’extension locale ou

régionale.

Dans le cas de cylindrome (observation N° 5), le scanner a montré un
processus expansif intra orbitaire de la glande lacrymale de densité
tissulaire hétérogene, avec extension aux enveloppes ophtalmiques et
au muscle droit externe en faveur d’un adénocarcinome san$

envahissement du nerf optique ou de I’orbite.

Dans le cas du carcinome muco-épidermoide (observation N° 6),
I’aspect scannographique a été celui d’une tumeur de la glande
lacrymale d’allure maligne englobant le muscle droit supérieur

externe et inférieur avec lyse osseuse en regard.

= Une seule patiente a bénéficié d’une IRM qui a révélé un aspect typique

d’adénome pléomorphe avec la présence d’une tumeur bien limitée, se

moulant dans la fosse lacrymale, émettant un hypo-signal en T1 et un

hyper-signal en T2. Apres injection de gadolinium, la prise de contraste

est hetérogene (observation N° 1)
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h - Répartition selon le bilan d’extension :

Le bilan réalis¢é chez nos patients n’a pas retrouvé de localisations

secondaires (échographie abdomino-pelvienne, radiographie pulmonaire)

i - Répartition selon le traitement :

L’abord chirurgical a été réalisé par une orbitotomie antérieure trans-
septale chez 5 patients, tandis qu’un seul patient a bénéficié d’une orbitotomie

latérale type kronlein (observation N° 6).

Etant donné le risque de dissémination et de récidive tumorale, tous nos
patients ont bénéficié d’une exérése de la tumeur, en aucun cas une simple
biopsie n’a éte réalisée.

Dans les 4 cas d’adénome pléomorphe, 3 patients ont eu exerése compléte
de la tumeur emportant la capsule (observations N° 1, 2 et 3), alors que dans le

4°™ cas (observation N° 4) une effraction capsulaire est survenue.

L’exérese du cylindrome a ¢té complete (observation N° 5), par contre

celle du carcinome muco-épidermoide a été incompléte (observation N° 6).

j - Répartition selon le type histologique :

L’examen anatomopathologique a révélé un aspect typique d’adénome
pléomorphe dans les observations N° 1, 2, 3 et 4, avec la présence d’une
prolifération épithéliale bien encapsulée, faite de tubes, de massifs cribriformes,
et de cordons anastomotiques, bordés par un revétement cubique ou aplati
régulier sous tendu par une couche de cellule myo-épithéliale. Le stroma
conjonctif, qui sépare les plages malpighiennes et les formations tubulaires, est
parfois fibreux, hyalinisé, le plus souvent myxoide.
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Dans I’observation N° 5, I’aspect a ¢été¢ celui d’une tumeur épithéliale
comportant un stroma formant des cordons et des cylindres hyalins autour
desquels se disposent les cellules tumorales, c¢’était en faveur d’un

adénocarcinome adénoide kystique (cylindrome),

Dans 1’observation N° 6, I’aspect histologique a été en faveur d’un
carcinome muco-épidermoide peu différencié a point de départ la glande
lacrymale.

k - Répartition selon I’évolution :

Chez tous nos patients, on a noté la régression de 1’exophtalmie dans les
suites opératoires immeédiates.

Dans notre série, 4 patients ont trés bien évolué, il n’y avait pas de signes
de récidive locale ou locorégionale (observations N° 1, 2, 3 et 5), alors que 2
patients ont eu une récidive locale (observations N° 4 et 6).

Dans ’observation N° 4, la récidive est due a I’effraction capsulaire qui a
survenue pendant I’intervention chirurgicale ce qui confirme 1’étude de Font et
Gamel qui rapporte que les adénomes pléomorphes ayant subi une exérese avec
rupture capsulaire et ou incomplete récidivent dans 21% des cas a 5ans.

Dans I’observation N° 6, la récidive est due, d’une part, a I’exérése
incompléte de la tumeur et, d’autre part, au potentiel important d’envahissement
locorégional qu’ont ces tumeurs.

| - Répartition selon le traitement complémentaire :

Dans notre série deux patients ont été adressés en radiothérapie. Le malade
représenté dans 1’observation N° 5 est toujours suivi, alors que la patiente
représentée dans 1’observation N° 6 a, malheureusement, refuse, et elle a été
perdue de vue.
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m - Analyse des observations :

Le résumé de I’étude des dossiers de nos patients est présenté dans les

tableaux ci-dessous :

Cas | Sexe Ag(la Cété atteint Signes cliniques Exclumens : Bilans d’extension
(année) complémentaires

-Exophtalmie indolore | -Scanner orbitaire -Radiographie
-Larmoiement -IRM pulmonaire

: . 35 Droit —ISensotion de corps —Rodiogrophi,e . —Echogrophie
étranger standard de 'orbite | abdominale
-Diplopie
-FO : normal
-Exophtalmie indolore | -Scanner orbitaire -Radiographie
-Baisse de I'acuité pulmonaire
visuelle -Echographie

2 F 66 Gauche -Lagophtalmie abdominale
-Chémosis
-Kératite d’exposition
-FO: normdl
-Exophtalmie indolore | -Scanner orbitaire -Radiographie
-Diplopie pulmonaire
-baisse de I'acuité -Echographie
visuelle abdominale

3 F 32 Droit -Limitation de
I’abduction et de
I’élévation oculaire
-FO : hyperhémie
papillaire
-Exophtalmie indolore | -Scanner orbitaire -Radiographie
-FO : normal -Radiographie ulmonaire

4 M 20 Gauche standard dF:e I"orbite i)Echogrophie

abdominale

-Exophtalmie -Scanner orbitaire -Radiographie
douloureuse pulmonaire
-Rougeur oculaire -Echographie

5 M 17 Droit -Lagophtalmie abdominale
-Kératite d’exposition
-FO: hyperhémie
papillaire
-Exophtalmie -Scanner orbitaire -Radiographie
douloureuse -Radiographie pulmonaire

6 F 76 Droit -Baisse de  I'acuité | standard de I'orbite | -Echographie
visuelle abdominale

-FO: cedéme papillaire
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Tableau 3
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Voie d’abord Type Traitement
Cas Recul _ _ Evolution
chirurgicale histologique adjuvant
-Orbitotomie -Adénome -Bonne
1 4 ans -
Antérieure Trans- pléomorphe | évolution
Septale
) 3anset | -Orbitotomie -Adénome -Bonne
demi Antérieure Trans- pléomorphe | évolution B
Septale
-Orbitotomie -Adénome -Syndrome
Antérieure Trans- pléomorphe | sec
3 2 mois -
Septale -Pas de
récidive
tumorale
-Récidive
tumorale 4
-Orbitotomie -Adénome ans aprés
Antérieure Trans- pléomorphe | -Décision
4 4 ans Septale d’exentératio _
n
mais refus
-Perdue de
vue
. Radiothérapie
5 4 mois . . .
-Orbitotomie -Cylindrome | -Bonne externe
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Antérieure Trans- évolution
Septale
-Récidive
-Orbitotomie -Carcinome tumorale
latérale type muco- -Reprise Radiothérapie
1 mois

Kronlein épidermoide | chirurgicale externe

peu -Perdue de

différencié vue

Tableau 4
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Bien que rares, les tumeurs eépithéliales de la glande lacrymale [1],

constituent la cause la plus fréquente de dacréomégalie chronique unilatérale.

La moitié d'entre elles est représentée par les carcinomes, qui sont de
mauvais pronostic, et l'autre moitié par les adénomes pléomorphes (autrefois
appelés tumeurs mixtes bénignes). Ceux-ci représentent pratiqguement les seules
tumeurs bénignes, mais l'effraction capsulaire per opératoire peut étre a I'origine

de récidives qui pourront évoluer sur un mode malin [1].

Elles sont responsables d’une exophtalmie non axile avec déviation du
globe oculaire en bas et en dedans [15]. La palpation peut retrouver une masse
au niveau de 1’angle supéro-latéral de 1’orbite parfois visible en retournant la

paupiere supérieure.

Histologiquement, les tumeurs de la glande lacrymale sont similaires a

celles des glandes salivaires.

L’adénome pléomorphe et le carcinome adénoide kystique (cylindrome)
sont aussi bien fréquents dans la glande lacrymale que les glandes salivaires [2],
[20], [21], par contre le carcinome muco-épidermoide et 1’adénocarcinome sont

extrémement rares dans la glande lacrymale [2], [20].

Les tumeurs des glandes lacrymales, aussi bien bénignes que malignes,
affectent des patients avec un age moyen, et elles sont rares chez les enfants et

les adolescents [23].

En raison de la rareté des tumeurs de la glande lacrymale, la plupart des
articles décrivent des cas isolés ou de petites series, et seulement quelques

grandes séries ont été rapportées dans la littérature.
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Dans notre série, nous constatons que les adénomes pléomorphes sont le
type histologique le plus fréquent des tumeurs de la glande lacrymale qui ont été
colligées au service d’ophtalmologie «Ax» de 1’hdpital des spécialités de Rabat
de 2003 a 2009. Les autres types histologiques, dont nous rapporterons 1 cas
pour chacun, sont rares. Nous discuterons, en les comparants a notre série, les
données de la littérature concernant chaque type histologique de tumeur de la

glande lacrymale.

1/ LES TUMEURS EPITHELIALES

BENIGNES :

Les tumeurs épithéliales primitives bénignes sont plus fréquentes que les
tumeurs malignes [2], [19], [20], mais les données de la littérature sont

variables.

A- ADENOME PLEOMORPHE OU TUMEUR MIXTE BENIGNE :

a- Aspect épidémiologique :

L’adénome pléomorphe (autrefois dénommé tumeur mixte bénigne)

représente 3 a 5% des tumeurs de I’orbite [2].

Il représente 40 a 60% des tumeurs épithéliales selon les auteurs [2], [24],
et 58% de toutes les tumeurs de la glande lacrymale colligées au service
d’ophtalmologie «Ax» de I’hdpital des spécialités de Rabat entre 2003 et 2009.

Dans notre série c’est la seule tumeur bénigne colligée.
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Il atteint I’adulte jeune entre 40 a 50ans [1], mais il peut apparaitre a tous

les &ges de 7 a 77 ans. La moyenne d’age chez nos patients est de 41 ans.

L’ atteinte unilatérale le plus souvent a droite [1], serait plus fréguente chez

I’homme (57% masculin, 43% féminin) mais ceci est trés controversé.

Dans notre série, I’adénome pléomorphe atteint I’ceil droit et gauche d’une

facon égale, avec une prédominance féminine nette: 3 femmes pour 1 homme.

Il est localise habituellement a la portion orbitaire de la glande, plus

rarement a sa portion palpébrale [15].

L atteinte des glandes lacrymales accessoires est rarissime, selon les
donnés de la littérature 4 cas ont été décrits, siégeant au niveau de la glande de
Wolfring [25], [26], [27], [28].

b - Clinique :
L’adénome pléomorphe peut parfois simuler une dacryoadénite chronique.

La clinique varie selon la portion de la glande lacrymale atteinte [2].

b. 1 Tumeurs du lobe orbitaire :

Elles ont la symptomatologie la plus riche, et sont de loin les plus

fréquentes.
L exophtalmie unilatérale est le signe le plus souvent retrouvé :
& 80% des cas pour Resse,
& 77% des cas pour Font et Gamel [29],

& 100% dans notre série.
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Elle est d’allure tumorale, indolore, irréductible, modérée (son importance
est en rapport avec le volume de la tumeur [2]), et le plus souvent latéralisée en
bas et en dedans (en fonction de la position de la tumeur par rapport au globe
oculaire). L’évolution de cette exophtalmie est toujours lente, s’étalant sur

plusieurs annees.

Parfois, un simple abaissement de la paupiere supérieure avec une

élévation du sourcil [30] est noté par I'entourage.
Les signes fonctionnels :

> lls sont tardifs et inconstants, le patient peut se plaindre d’une diplopie
inconstante [31], surtout verticale [32], elle est présente chez 2 patientes

dans notre série (observations N° 1 et 3).

> La baisse d’acuité visuelle est rencontrée dans prés de la moitié des cas
dans la série de Offert et Haye, ainsi que dans notre série ou elle est
retrouvee chez deux patientes (observations N° 2 et 3). Elle est due a un
astigmatisme ou a une hypermétropie acquise [32] entrainées par la

pression de la tumeur sur le globe.

» Une atteinte cornéenne par kératite d’exposition est notée chez une seule

patiente dans notre série (observation N° 2) en raison de la lagophtalmie.

» Des scotomes et des anomalies du champ visuel par compression du

pOle postérieur sont plus rares,

» Peu de modification de la secrétion lacrymale. Toutefois, il a été signalé

une augmentation de la sécréetion lacrymale dans certains cas [2];

> Les douleurs sont rares [2]. Elles sont présentes dans 11% des cas dans

les séries de Font et Gamel [29], chez un seul patient sur 20 dans une
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série de Wright [42], et absente chez tous nos patients. Ces douleurs sont
le seul symptdme significativement moins souvent retrouvé par rapport
aux tumeurs malignes mais elles ne permettent pas de conclure quant au

caractére malin ou bénin de la lésion [2], [33], [34].

La durée des symptdmes avant la premiére consultation varie suivant les
auteurs, mais tous retiennent une durée supérieure a un an. Dans notre travail

tous les patients ont consulté apres plus de 2 ans d’évolution.

L’examen ophtalmique de nos patients retrouve une masse unilatérale,
dure, plus ou moins bosselée, mobile sous la peau et sur les plans osseux dans

I’angle supéro-latéral de 1’orbite.

Le reste de I’examen clinique (coté opposé, examen des glandes salivaire,
la recherche d’adénopathies locorégionales et I’examen des autres appareils) a
été négatif.

Il s’agit donc classiquement d’une tumeur unilatérale, d’évolution

longue (souvent > 10mois), progressive, et non douloureuse.

b. 2 Tumeurs du lobe palpébral (fig. 27 et 28)

Elles sont tres rares [2].
Un cas a été décrit en 2007 par Neroli Porter [35].
En général, elles ne se manifestent par aucun signe fonctionnel.

L’examen retrouve une tuméfaction ferme, mobile, non inflammatoire au
niveau de la moitié de la paupiéere supérieure au dessus du canthus externe sans

exophtalmie [2].
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Cette tumeur a tendance a relever la paupiére supérieure et a la déplacer
latéralement. Auran [36], [37] a decrit un cas ou la tumeur est directement

visible sous la conjonctive apres éversion palpébrale.

Elle replie le cul de sac conjonctival et peut s’étendre jusqu’au limbe par
voie sous-conjonctivale. La masse épargne alors la cavité orbitaire et il n’y a

aucune limitation des mouvements oculaires, ni de troubles visuels.

Le diagnostic en est difficile, et ces tumeurs sont souvent confondues avec

d’autres lésions plus fréquentes du cadre orbitaire [38].
Le diagnostic est le plus souvent fait par la piéce d’exérése.

¢ - Examens complémentaires :

Ceux-ci ne donnent que des éléments de suspicion, mais en aucun cas
n’apportent le diagnostic étiologique [1], seul 1’étude anatomopathologique

d’une piece d’exérese le permet.

c. 1 Bilans radiologiques :

c. 1. 1 - Radiographie standard :

Dans notre série, la radiographie standard a été réalisée chez deux patients

(observations N° 1 et 4).

L’incidence face haute permet d’avoir une vue des orbites. Sa réalisation

est systématique dans le bilan des tumeurs de la glande lacrymale.

Un élargissement diffus de la fossette lacrymale est typique, avec respect

de la corticale osseuse. Pour Wright [39], ce signe serait présent 83% des cas.

On ne note pas d’image d’ostéolyse, ni d’ostéocondensation [1].
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c.1.2-1DM:

C’est ’examen radiologique qui a été réalisé, chez tous nos patients. Il est

indispensable devant toute exophtalmie.
Il ne peut pas différencier une tumeur bénigne d’une tumeur maligne.

Selon les auteurs, un élargissement diffus de la fossette lacrymale avec une

intégrite de la corticale est caractéristique [1].

Typiquement, nous avons trouvé 1’aspect d’une tumeur arrondie avec des
contours réguliers, spontanément hyperdenses et prenant modérément le
contraste parfois de fagon hétérogéne. Un déplacement des structures intra -

orbitaires peut étre rencontré.

Le scanner orbitaire permet de rechercher des signes d’extension locale, et
des fenétres osseuses sont indispensables pour rechercher une ostéolyse, il
permet aussi d’apprécier le retentissement sur les structures intraoculaires

notamment la compression du nerf optique et des vaisseaux.
c.1.3-IRM:

Cet examen permettrait de détecter les tumeurs de la glande lacrymale a un

stade plus précoce de leur évolution.

Il a été réalisé chez une seule patiente (observation N° 1) ou il a mis en
évidence une tumeur bien limitée, se moulant dans la fosse lacrymale, émettant

un hypo- signal en T1 et un hyper-signal en T2.

Aprés injection de gadolinium, la prise de contraste est hétérogene.
Cependant, des régions ne prennent pas le contraste réalisant un aspect

hétérogene qui n’est en aucun cas un signe de malignite.
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Le signal de la masse n’est pas caractéristique et ne permet pas en

particulier de différencier une tumeur mixte bénigne d’une tumeur maligne.

L’imagerie par résonance magneétique percoit mieux que le scanner ces

différences de prise de contraste.

Le scanner est plus concluant par rapport a I’IRM dans 1’étude de la paroi

osseuse au contact de la masse.

Tres rarement, les tumeurs peuvent contenir du calcium [38]. Par contre,
les adénomes pléomorphe, évoluant depuis tres longtemps, provoquent parfois
une véritable erosion du toit avec une exposition de la dure-mere sus-jacente
[39], [40].

A Topposé, les tumeurs du lobe palpébral ne donnent pas de signe

radiologique [1].

c. 1.4 - Echographie :

Cet examen n’a pas été réalisé chez nos patients, il est utile pour la
détermination des neoformations orbitaires [35] ; mais elle ne permet pas de
différencier les néoformations malignes des lésions bénignes. De plus, la

distinction est difficile entre les tumeurs lacrymales et les kystes dermoides [1].

En mode B, un aspect d’encapsulation est noté sous forme d’une bande
isodense a la surface de la tumeur. Si la tumeur est homogéne, 1’aspect

¢chographique est dense. Si la tumeur contient des cavités kystiques I’aspect est
hétérogene [36], [37].

c. 2 Bilans d’extension :
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Ce bilan comporte une radiographie pulmonaire et une échographie
abdominale qui ont été normales chez tous nos patients. Une scintigraphie

osseuse peut étre demandée en cas de signe d’appel selon les auteurs [1].

d - Histologie :

L’étude anatomopathologique des pi¢ces d’exéreése tumorale réalisée chez

nos patients a révélé un aspect typique d’adénome pléomorphe, développé aux

dépens de la glande lacrymale avec ces doubles contingents épithélial et

conjonctif:

e Le contingent épithélial (le plus abondant) associe : des formations
épithéliales malpighiennes qui sont disposées en plage, des formations
glandulaires cylindriques qui forment des tubes, et des formations de

type excréteur tapissées de deux couches cellulaires a surface végétante.

e Le contingent conjonctif (moins abondant) est de type myxo-

chondroide.
La tumeur est entourée d’une pseudo-capsule.

e - Immunohistochimie [41], [42] :

Des cytokératines (CK) peuvent étre exprimées dans les cellules
myoépithéliales, les canaux et quelques cellules de stroma, en association avec

I’actine musculaire lisse.

La GFAP (protéine acide gliale fibrillaire) peut étre exprimée dans des
cellules myoépithéliales en association avec les cytokératines, 1’actine

musculaire spécifique (HHF-35), et I’actine musculaire lisse CD10 et P63.

f - Evolution :
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Le pronostic immédiat de la tumeur est favorable. La récupération visuelle
est remarquable dans tous les cas ou cette atteinte existait et la récupération

musculaire est également complete.

Quant a la sécheresse oculaire secondaire a I’ablation de la glande
tumorale, elle peut compliquer les suites opératoires et nécessiter un traitement
substitutif. Les glandes lacrymales accessoires se révelent, en effet, le plus
souvent incapables de compenser tout ou une partie de 1’insuffisance lacrymale

postopératoire [2].
Le pronostic lointain est plus délicat a établir.

L existence de récidives relativement fréquentes et tardives explique que le
pronostic apparait plus mauvais que celui des tumeurs mixtes des glandes

salivaires dont I’aspect histologique est pourtant strictement semblable.

Ces récidives (unifocales ou multifocales) se feraient a partir de petits Tlots
tumoraux, parfois a quelques distances de la tumeur primitive, laissées en place

lors de I’exérése de la tumeur.

Elles sont le plus souvent bénignes mais parfois, elles peuvent se faire sous
la forme de tumeurs malignes, d’autant plus que I’exérése initiale a éte
incompléte ou qu’une biopsie intempestive a été realisée. C’est ainsi que la
transformation maligne se ferait dans 10% des cas 20 ans aprés I’exérése

incompléte et 30 ans apres dans 20% des cas.
Les patients opérés doivent donc étre suivis pendant de nombreuses anneées.

Dans notre série 1’évolution a été en général favorable (75% des cas), avec

la régression de I’exophtalmie dans les suites opératoires immédiates. Un
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syndrome sec a été retrouve chez un seul patient (observation N° 3) en post-

opératoire et a été difficilement jugulé par les larmes artificielles.

Les 3 patients (observations N° 1, 2 et 3) qui ont bénéficié d’une exérése
tumorale compléte ont tres bien évolué, et n’ont pas présenté de récidive, alors
que le patient, chez qui il y a eu une effraction capsulaire pendant 1’intervention
chirurgicale (observation N° 4), a présenté une récidive tumorale 4 ans apres.

Ces constatations concordent avec ce qui a été dit ci-dessus.

Ces résultats, comme nous le verrons, influencent la conduite a tenir et

contre-indiquent formellement la biopsie en cas suspicion d’adénome

pléomorphe.

En résumé :

Il s’agit de 4 observations anatomo-cliniques typiques d’une tumeur mixte

bénigne de la glande lacrymale.

La symptomatologie par sa localisation Supéro-latérale évoque d’emblée

une tumeur lacrymale.

La lenteur relative d’évolution, I’absence de retentissement sur le globe

oculaire, et I’aspect radiologique sont en faveur d’une tumeur bénigne.

L’examen histologique de piece opératoire est absolument caractéristique

et permet le diagnostic positif.

L’excellent état local et général apreés I’intervention confirme le bon
pronostic de ces adénomes pléomorphes en cas d’exérese complete sans
effraction capsulaire (observations N° 1, 2, et 3), alors qu’en cas d’exérése

incompléte, la récidive survient dans 21% a 5 ans selon 1’étude de Font et Gamel
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et c’est le cas de notre 4°™ patient (observation N° 4) d’ou la contre-indication

formelle de la biopsie en cas de suspicion d’adénome pléomorphe.
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Figure 27:  Aspect clinique d’une tumeur bien encapsulée du lobe palpébrale de la glande
lacrymale

Figure 28: IRM en coupe axiale. Processus tumorale dans la loge lacrymale gauche au
dépend du lobe palpébrale.
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B- AUTRES TUMEURS BENIGNES :

Contrairement a la trés grande diversité des tumeurs bénignes des glandes
salivaires, 1’adénome pléomorphe représente pratiquement la seule tumeur
bénigne observée au niveau de la glande lacrymale. Les autres tumeurs

épithéliales primitives sont en effet rares.

Cliniguement, elles se présentent comme des dacryoadénites chroniques,

indolores.

La tumeur est parfois perceptible sous le rebord orbitaire supérieur, mobile

sur tous les plans. Les mouvements oculaires ne sont souvent pas limites.

Dans notre étude, menée dans le service d’ophtalmologie «A» de I’hdpital
des spécialités de Rabat sur une période de 6 ans de 2003 jusqu’a 2009, aucun

cas n’a ¢té colligé.

a - Oncocytome: Adénome oxyphile :

L’oncocytome de la glande lacrymale est une tumeur extrémement rare
[36], [37], on le trouve, également, dans de nombreux organes y compris les
glandes salivaires, la thyroide, la parathyroide, I’hypophyse, les glandes

surrénales, les seins, les reins, le foie, les testicules, le pharynx, le larynx [16]...

Il s’agit d’une tumeur épithéliale bénigne de la glande lacrymale, qui
possede un potentiel de transformation maligne en adénocarcinome

oncocystigue.

Selon la littérature, le premier cas d’oncocytome bénin de la glande

lacrymale [16] a éte présenté par Beskid et Zarycka en 1959.
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Les études faites sur les oncocytomes de la thyroide par Savagner et Al en
2001, ont montré que I’origine de ces tumeurs est probablement une hyperplasie

métochondriale [18].

En 2003, Hartman et Al ont décrit le cas d’un homme de 72 ans qui avait
un oncocytome bénin de la glande lacrymale diagnostiqué initialement par
aiguille fine, et par la suite retire complétement par le biais d'une orbitotomie
latérale [18].

Calle a décrit 2 autres cas d’oncocytome, successivement, en 2004 et en
2006.

Récemment, Mario [16], [17] a décrit un cas chez un homme de 68 ans en
20009.

Sur le plan clinique, ces tumeurs ont tendance a croitre lentement, et les
symptomes peuvent aller d'une petite tuméfaction orbitaire indolore, avec un
géne oculaire, jusqu’a un ptosis avec une douleur violente en cas de

transformation maligne.

En général, ce sont des tumeurs bénignes avec une évolution favorable sans
récidive, et l'excision chirurgicale simple suffit a les contrGler, mais elles
possedent un potentiel de transformation maligne en adénocarcinome

oncocystique.

b - Adénome simple de la glande lacrymale :

Il n’a été decrit que par quelques auteurs (Villars et Dejean en 1933,
Dorello en 1961 Boudeten 1964) [1].
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c - Adénome kystique de la glande lacrymale :

Un seul cas a été décrit.

d - Myoépithéliomes de la glande lacrymale :

Deux cas ont été décrits en 1990 et 1992 respectivement par Heathcote et

Gamel.
Ces deux cas sont survenus chez des sujets jeunes (20 - 30ans).

e - Hémangiome capillaire de la glande lacrymale :

Décrit en 1966 par Bazar.
Il est exceptionnel, il s’observe principalement chez les enfants.

f - Hémangiopéricytome de la glande lacrymale :

Un cas a été décrit en 1995 par Redmond chez une femme de 49ans.

g - Tumeur amyloide de la glande lacrymale :

Un cas publié par Ralond en 1971, alors qu’il n’existait pas de symptome

d’amylose généralisée.

h - Gangliome de la glande lacrymale :

Véritable exception. Un cas publié par Wilson en 1935.

2/ TUMEURS MALIGNES :

A - EPIDEMIOLOGIE :

Les tumeurs malignes épithéliales représentent environ 50% des tumeurs

de la glande lacrymale mais les chiffres varient selon les auteurs [43].
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Parmi les principales tumeurs malignes épithéliales de la glande lacrymale,
on compte le carcinome adénoide kystique ou cylindrome, le carcinome au sein
d’un adénome pléomorphe, 1’adénocarcinome de novo, et le carcinome muco-

épidermoide et d’autres qui sont rarissimes [43], [44], [44].

Wright [46] rapporte une série de 50 cas de tumeurs malignes de la glande

lacrymale. Parmi elles, on retrouve :

> 6 cas de carcinome au sein d’un adénome pléomorphe de la glande
lacrymale ou tumeur mixte maligne, (environ 8% des tumeurs malignes

de la glande lacrymale).
> 38 cas de carcinome adénoide kystique (cylindrome) (76%).
> 4 cas d’adénocarcinome de novo (6%).
> 1 cas de carcinome squameux.
> 1 cas de carcinome muco-épidermoide.

Font et Al [19] au cours d’une étude rétrospective de 30 ans, recensent 21
tumeurs malignes épithéliales pour 120 processus tumoraux de la glande

lacrymale. Cette étude a grande échelle a fait état de :
> 7 cas de carcinome au sein d’un adénome pléomorphe.
» 12 cas de carcinome adénoide kystique.
> 2 cas d’adénocarcinome de novo.

Augusto, en 1999, rapporte dans sa série d’études, menée dans le
département d’oncologie de Menorial Sloan-Kettering entre 1965 et 1997, 22
patients avec une tumeur épithéliale primitive de la glande lacrymale, dont la

majorité était des tumeurs malignes (86,3%) [35], parmi elles, on note :
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> 9 cas de carcinome adénoide kystique.
> 2 cas d’adénocarcinome de novo.
> 3 cas de carcinome muco-épidermoide.

Danyel, [47] pendant une période de 36 ans, de 1966 a 2002, a colligé 18
cas de tumeurs épithéliales primitives de la glande lacrymale qui ont été traitees
a I’hopital d’oncologie de San Paulo en Brésil. En 2006, il a publié ses études
qui rapportent que 72% étaient des tumeurs malignes, elles sont représentées

par :
> 12 cas de carcinome adénoide kystique.
> 1 cas de carcinome au sein d’un adénome pléomorphe.

Dans notre série, les tumeurs malignes épithéliales de la glande lacrymale
qui ont été colligées au service d’ophtalmologie «A» de 1’hopital des spécialités

de Rabat sont au nombre de 2 cas, elles sont représentées par :
> 1 cylindrome,
» 1 carcinome muco-épidermoide peu différencié.
La moyenne d’age est de 45 ans environ selon 1’étude de Lee [48].

Dans notre série, 1’age de nos 2 patients était de 17 ans et de 76 ans avec

une moyenne de 41 ans (observations N° 5 et 6).

La distribution est souvent bimodale avec deux pics de 15 a 30 ans et de 50

a 70 ans, selon la littérature [39].
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B - CLINIQUE :
Les signes cliniques sont communs aux différentes formes.

La douleur spontanée ou provoquée est, statistiguement, le symptome le
plus fréquent dans les atteintes carcinomateuses, 31% pour Font et Gamel et

58% pour Lee [1]. Ce symptome a été relevé chez tous nos patients.

La diplopie et la baisse d’acuité visuelle surviendraient assez précocement
et seraient assez evocatrices quand elles sont associées a une exophtalmie
douloureuse, et ceci est apparent chez un seul patient dans notre série

(observation N° 6).

Le ptosis, le larmoiement, la lagophtalmie, et la perte de sensibilité cutanée

dans le territoire du nerf frontal sont plus rares [49].

La durée des symptbmes avant la premiére consultation est classiquement
inférieure a 9 mois et d’autant plus évocatrice de malignité qu’elle est associée a
des douleurs et a une diplopie [39], [50] comme on le trouve dans I’observation

N° 5 ou la durée a été de 2 mois.

De méme, la majoration brutale des symptdémes survenant apres une longue
période calme est un argument en faveur d’une transformation maligne et c’est
le cas de I’observation N° 6 ou la patiente a présenté une aggravation brutale des

signes cliniques apres une longue période stable (5ans).

L’examen retrouve fréquemment une exophtalmie rapidement mal tolérée

et souvent douloureuse, elle est présente dans :

> 80% des cas dans 1’étude de Font et de Gamel [29].

> 92% des cas dans I’étude de Lee.
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> 100% des cas dans I’é¢tude d’Augusto et de Danyel.
> Dans notre étude, chez nos 2 patients (observations N° 5 et 6).

Les signes physiques sont les mémes que ceux de 1’adénome pléomorphe,
mais I’examen clinique peut parfois retrouver d’autres signes qui doivent attirer

I’attention comme :
> Une dureté et la fixité de la masse palpée.
> Une douleur a la palpation.
> Un ptbsis paralytique.
> Une anesthésie corneenne.
> Une atteinte importante de la motilité oculaire [24].

Un bilan d’extension a la recherche d’atteinte métastatique est

indispensable.

C - EXAMENS COMPLEMENTAIRES :

a - Radiographie standard de l’orbite:

Dans notre série, la radiographie standard a toujours montré des images
d’ostéolyse intéressant la corticale osseuse au niveau de la fossette lacrymale

évoquant un envahissement carcinomateux.

Ces images peuvent coexister avec un elargissement de la fossette

lacrymale [39].

Selon les auteurs, les calcifications intra-tumorales peuvent étre mises en

évidence mais ce n’est pas un signe de malignité.
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Un élargissement de la fossette avec conservation de la corticale osseuse,
comme dans les tumeurs mixtes bénignes, se voit lors d’une évolution trés

rapide de la tumeur [49].

b - TDM Orbitaire :

Pour Jakobiec, I’aspect est similaire a celui des tumeurs mixtes bénignes.
Toutefois, les néoformations s’étendent plus en profondeur. Parfois, les berges
sont floues ou irrégulieres, témoignant du caractére infiltrant mais ceci ne
permet pas d’établir un pronostic et seule une étude anatomopathologique de la

piece de biopsie-exérese le permettra [1].

Elle objective I’étendue des calcifications (plus fréquentes dans les tumeurs
malignes) et les modifications de la corticale osseuse, dans certains cas, le
scanner peut ne pas montrer d’atteinte osseuse qui sera alors de découverte per-

opératoire [1].
c-IRM:

Les carcinomes n’ont pas de signal spécifique. Généralement, iso ou
hyposignal en T1, signal hétérogene en T2. Les contours sont irréguliers avec

parfois une infiltration des tissus de voisinage et érosion ou destruction osseuse.

Les calcifications intra-tumorales, évocatrices de malignité, sont mieux

décelées au scanner.

En cas d’extension a I’endocrane, I’injection de gadolinium permet

d’affirmer ou de confirmer un envahissement de la dure-mere.
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d- Echographie :

Elle ne permet pas de distinguer les carcinomes des tumeurs bénignes.
Selon les séries de littérature, les tumeurs épithéliales malignes ont une
échostructure moins échogéne, moins réguliere et présentent parfois des

calcifications ainsi qu’une atteinte osseuse [51].

Le caractére hyperéchogeéne des cylindromes de type cribiforme s’observe

egalement dans les adénomes pléomorphes contenant des cavites kystiques [52].

D - PARTICULARITES DES DIFFERENTES FORMES HISTOLOGIQUES :

a - Carcinome adénoide kystique : Cylindrome

a. 1- Aspect épidémiologique :

C’est une lésion fréquente [53], qui représente plus que la moitié des
carcinomes que pour Danyel (66,7% des cas) [2], 54% pour Font et Gamel [29],
41% pour Augusto. Pour Shields, leur fréquence est plus faible [34].

Généralement, il affecte des patients dans la quatrieme et la cinquiéme
décennie de la vie [2], [19], [20].

Certains auteurs ont trouve une prédilection pour les femmes [2], [54].

Le carcinome adénoide kystique est une tumeur de trés mauvais pronostic

(45% de survie a 5 ans).

Dans notre travail, nous avons relevé un cas de cylindrome chez un jeune

patient de 17 ans.

Les données de la littérature et la présentation clinique de cette tumeur

dans notre série (observation N° 5) sont identiques :

a. 2- Symptomatoloqie :
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Elle est assez proche de celle des tumeurs mixtes mais il existe quelques

particularités cliniques,

Les douleurs orbitaires, violentes, assez constantes chez un sujet jeune
porteur d’une tuméfaction lacrymale doivent faire soupconner ce diagnostic
(Resse).

L’exophtalmie, 1’altération de la vision et les troubles de la maotilité sont ici
particuliérement rapides et peuvent s’accompagner d’cedéme papillaire lorsque
les lésions atteignent 1’apex orbitaire, le nerf optique et dépassant le globe

oculaire.

a. 3 - Imagerie :

Le seul examen radiologique réalisé chez notre patient est le scanner

orbito-cérébrale, mais d’autres examens peuvent étre faits, selon les auteurs.

= Radiographie standard [1]:

Les lesions radiologiques se retrouvent dans presque 90% des cas a des

degreés variables.

Le premier signe radiologique est 1’élargissement de la fosse lacrymale du

coteé atteint et ceci bien que la corticale osseuse soit, en général, intacte.

L’augmentation de la densité de ’os représente 1’étape suivante. Cette

hyperostose est, en général, homogene.

Au dernier stade on trouve combinés un élargissement de la fosse et des

erosions 0sseuses importantes.
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= TDM :

La lésion est spontanément hyperdense et prend fortement le produit de
contraste. Selon les auteurs, des calcifications intra-tumorales sont trés

évocatrices.

Chez notre patient le processus tumoral est mal limité et il envahit le
muscle droit externe en absence d’envahissement postérieur, du nerf optique, ou

d’atteinte osseuse.

Les coupes céreébrales sus et sous-tentorielle ne présentent pas d’anomalie

de densite parenchymateuse.
= |IRM:
Elle n’a pas été realisée chez notre patient.

Elle visualise au micux 1’extension vers la fosse temporale, la dure-meére et
I’endocrane, mais le signal n’est pas spécifique avec hyposignal en TI1 et

hyposignal en T2.

a. 4- Bilan d’extension :

Ce bilan comportait une échographie abdominale et une radiographie

pulmonaire. 1l était négatif

a. 5 — Histologie :
L’ aspect histologique a ¢été typique d’un carcinome adénoide kystique
(cylindrome) avec la découverte d’une tumeur épithéliale comportant un stroma
formant des cordons et des cylindres hyalins autour desquels se disposent les

cellules tumorales.
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a. 6 - Immunohistochimie [41], [42] :

Il faut signaler que cet examen na pas été réalisé chez notre patient.

Le cylindrome (carcinome adénoide kystique) exprime dans la composante
épithéliale canalaire les marqueurs glandulaires: Antigene Carcino-
Embryonnaire (CEA), Antigene de membrane épithéliale (EMA), et CK.

Les cellules myoépithéliales expriment la Vimentine, 1’Actine et de facon

variable les CK.

Les sphéres extracellulaires et les cylindres expriment la Laminine, le

Collagene 1V, et I’Entactine.

a. 7 - Evolution et pronostic :

Dans notre série, le patient a recu une radiothérapie complémentaire. Apres
4 mois de recul, on n’a pas noté de métastase locale ou a distance, mais selon les
donnés de la littérature, I’histoire clinique est généralement courte, autour de 6

MoOis.

Le pronostic reste plus grave que celui des tumeurs mixtes et il est tres
mauvais, ce qui est confirmé par I'étude de Lee [48], qui retrouve une esperance

de vie de 50%, 2 ans et demi apres le diagnostic, quel que soit le sexe du patient.

L'envahissement des tissus osseux par la voie des canaux haversiens

expligue I'extension osseuse parfois sans lyse osseuse radiologique [36], [37].

Apres traitement, les récidives sont pratiguement constantes, les malades
traités chirurgicalement rechutent en général plus rapidement que ceux traites

par radiothérapie.
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La radiosensibilité initiale est la regle, et dans les cas favorables, la tumeur

reste radiosensible méme apres plusieurs récidives.

Le siége des récidives est variable et se situe au niveau de la glande

lacrymale mais aussi en tout point de 1’orbite.

Une radiographie du massif facial doit étre systématiquement pratiquée de
temps a autre. Elle va montrer un envahissement osseux fronto-malaire et
maxillaire supérieur. Les contours sont irréguliers. L’os est vermoulu, sa teinte
est plus claire que d’habitude. Les lacunes sont particulierement bien visibles au

niveau du crane, ttmoignant d’un envahissement osseux a distance.

Les métastases sont relativement fréquentes et tardives, le plus souvent
dans les zones de voisinage non seulement osseuses mais également

ganglionnaires, parotidiennes et cervicales.

Il est indispensable de rechercher une atteinte a distance, en particulier au
niveau des poumons sous forme d’un essaimage nodulaire dans les deux champs
pulmonaires. Ce caractére souvent tardif et latent des metastases oblige a

surveiller le malade réguliérement pendant de nombreuses années.

b- Tumeurs mixtes malignes :

Le terme tumeur mixte maligne désigne trois types de tumeurs: le
carcinome dans un adénome pléomorphe, le carcinosarcome et les métastases de

tumeurs mixtes.

La survenue d’un cylindrome, d’un carcinome muco-épidermoide ou d’un
sarcome au sein d’un adénome pléomorphe de la glande lacrymale, semble

exceptionnelle [15].
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Le carcinome dans un adénome pléomorphe représente la tumeur la plus

fréquente.

Dans notre série d’étude, aucun de nos patients n’a présenté une tumeur

mixte maligne.

b. 1- Carcinome dans un adénome pléomorphe :

b.1.1- Aspect épidémiologique :

Ce type de tumeur a été décrit pour la premiére fois par Forrest en 1954 au

niveau des glandes lacrymales [1].

Il représente environ 10% des tumeurs épithéliales et occupe la 2°™ place

des tumeurs malignes avec 26% des cas pour Font et Gamel [29].

Il survient en général au cours de la quatriéme décennie, la moyenne d’age

est de 52 ans.
Il est fréquent aussi bien chez I’homme que chez la femme.

b.1.2- Symptomatologie :

Il existe trois modes de présentation [1] :

o soit découverte de foyers carcinomateux apres exérese d’une tumeur se

présentant cliniquement comme un adénome pléomorphe,

2 soit découverte de foyer carcinomateux lors d’une récidive d’adénome

pléomorphe,

o soit découverte d’une zone typique d’adénome pléomorphe au sein

d’une tumeur maligne [55].
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Par ailleurs, le patient peut présenter des signes cliniques tels que
I’apparition progressive d’un ptosis mécanique avec déformation de la paupicre,

le plus souvent associé a un déplacement du globe oculaire.

On note parfois I’absence de douleurs ou de signes inflammatoires. Le
retentissement sur la fonction visuelle est possible en cas de tumeur évoluée et

volumineuse.

L’ examen du fond d’ceil peut alors montrer une indentation du globe, voire

des plis choroidiens, et un cedéme papillaire par compression du nerf optique.

b.1.3 Imagerie :

Les examens radiologiques montrent la présence d’une tumeur circonscrite

avec un aspect nodulaire et un contenu souvent hétérogene.
La presence de calcifications est peu frequente.

L atteinte du cadre orbitaire avec érosion des parois osseuses orbitaires est

retrouvée dans 30% des cas.

b.1.4 Histologie :

Le contingent cellulaire malin [1] peut apparaitre formé par une
prolifération adénocarcinomateuse typique, par des plages de carcinome

adénoide kystique ou sous l'aspect d'un carcinome épidermoide [12], [56].

b.1.5 Evolution et pronostic :

La tumeur mixte maligne a un meilleur pronostic.

Le franchissement capsulaire par le contingent cellulaire malin semble étre

un élément déterminant.
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Rootman [43] considére comme tumeurs bénignes, les localisations
carcinomateuses focales ou in situ, circonscrites au sein de 1’adénome
pléomorphe. En revanche, les évolutions carcinomateuses non limitées,
invasives et dépassant les limites de I’adénome pléomorphe sont considérées

comme malignes.

En cas de localisation carcinomateuse focale, la tumeur ne produirait que
peu de signes fonctionnels pendant 1 a 2 ans [1], la présentation clinique et para-
clinigue évoque une tumeur mixte bénigne, puis sur une courte période survient
une exacerbation des symptdomes qui motivent la consultation. Mais seul

I’examen anatomopathologique permet le diagnostic de certitude.

Les métastases peuvent survenir avec atteinte des nodules lymphatiques et

dissémination dans tout 1I’organisme.
La durée moyenne de survie est de 12 ans.
Le taux de survie a 5ans est estime a 70%.

b. 2 - Carcinosarcome :

C’est une tumeur maligne extrémement rare, seulement 3 cas ont été

reportés [13], [14], [19] pour lequel les détails ne sont pas décrits.
Dans les glandes salivaires plusieurs cas ont été signalés [57], [58], [59].
Ils sont de haut grade de malignite et de trés mauvais pronostic.

c- Adénocarcinome :

Il est, également, appelé adenocarcinome “de novo™ par Font et Gamel [29].

C’est une tumeur rare, elle représente environ 10% des tumeurs épithéliales

primitives malignes de la glande lacrymale.
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Il s’observe le plus fréquemment chez les patients entre 40 et 50 ans.

Selon I'Organisation mondiale de la santé, il a les mémes caractéristiques

que les adénocarcinomes de la glande salivaire [7].

L’extension locale est moins fréquente que pour les cylindrome. La tumeur

est tres agressive avec un risque précoce de métastases a distance [1].

Le taux de mortalité est d'environ 70%, et la durée moyenne de déces liés a

la maladie est de 2 a 3 ans.

d- Tumeur muco-épidermoide :

Ces tumeurs sont trés rares. Elles représentent 2% environ des tumeurs
épithéliales [29].
Ces tumeurs sont légerement plus fréquentes chez les femmes, avec une

moyenne d'age de 49 ans [60].

Elles sont plus reconnues par leur morphologie que par des caractéristiques

immunohistochimiques particulieres (Cytokératines 7, 8, 18).

Parmi les 6 cas que nous avons colligés dans le service d’ophtalmologie
«A» de I’hopital des spécialités de Rabat, on a trouve un seul cas de carcinome
muco-épidermoide peu différencié chez une femme agée de 76 ans (observation
N° 6).

Notre patiente a présenté une majoration brutale des signes cliniques apres

une longue période calme ce qui témoigne d’une transformation maligne.

Comme dans les autres tumeurs malignes, notre patiente avait une

exophtalmie d’allure tumorale, douloureuse, non axile, irréductible, et
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accompagnée d’une baisse de 1’acuité visuelle, et au fond d’ceil un cedéme

papillaire.

Sur le plan radiologique, la radiographie standard de 1’orbite a montré des
images d’ostéolyse intéressant la corticale osseuse au niveau du toit de I’orbite
droite alors que le scanner orbitaire a révélé la présence d’une tumeur de la
glande lacrymale droite englobant le muscle droit supérieur externe et inférieur

avec lyse osseuse en regard.

L’aspect histologique a été typique et en faveur d’un carcinome muco-
épidermoide.

Selon la littérature ces tumeurs sont localement infiltrantes mais
métastasent rarement. Elles ont longtemps une simple malignité locale, et c’est
le cas de notre patiente, chez qui la premiére voie d’abord diagnostic et
thérapeutique n’a pas permit de réaliser une chirurgie satisfaisante du point de
vue carcinologique en un seul temps opératoire, et elle a présenté une récidive

locorégionale apres un recul de 1 mois.

Notre patiente a presenté plusieurs récidives malgré plusieurs interventions
chirurgicales, et une radiothérapie externe a été préconisée mais elle n’a pas été

réalisée par manque de moyens, puis elle a été perdue de vue.

Ceci montre bien que malgré un traitement chirurgical lourd, ce type de

tumeur a un potentiel important d’envahissement locorégional.

e- Les autres carcinomes :

Ce sont des tumeurs extrémement malignes, mais rarissimes. Les données

de la littérature sont tres réduites.

e.1 - Symptomatoloqie :
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A I’inverse des tumeurs mixtes, elles se manifestent cliniquement par des

signes fonctionnels précoces :

> douleurs vives orbitaires et craniennes réagissant mal aux thérapeutiques

courantes,
> diplopie fréquente.

L’examen montre une tumeur volumineuse, bosselée douloureuse,
difficilement mobilisable des plans superficiels et surtout des plans osseux sous-

jacents.

e.2 - Imagerie :

La radiographie montre des altérations o0sseuses précoces avec

envahissement du contour orbitaire supérieur du malaire et du toit de 1’orbite.

Dans les cas graves, on note une extension radiographique aux cellules

ethmoidales et aux cavités craniennes.

e.3 - Evolution et pronostic :

La survie n’excede pas 2 a 3ans.

Ni la chirurgie ni la radiothérapie n’empéchent les récidives et les

meétastases.

e.4 - Les types histologiques [1] :

. L’eépithélioma atypique infiltrant.
« L’épithélioma végétant intracanalaire.
. L’épithélioma malpighien.

. L’adénocarcinome oncocystique :
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Selon Eneroth, 1965, les oncocytomes des glandes salivaires possedent un

potentiel de transformation maligne plus élevé.

Le nombre de patients ayant un adénocarcinome oncocystique de la glande

lacrymale est tres réduit, juste quelques cas ont été décrits :

= Dorello a décrit, en 1961, le cas d'un homme qui a présenté un
oncocytome malin avec extension intracranienne, qui a décédé 2 ans

apres ;
= Biggs et Font ont décrit le 2°™ cas chez une femme de 81 en 1977 [16].

= Le 3°™ et le 4°™ cas ont été décrits par Riedel en 1983 chez 2 patients
qui avaient un adénocarcinome oxyphile de la glande lacrymale avec
une extension intracranienne. Malgré la résection radicale et la
radiothérapie post-opératoire, les patients ont décédé de métastases
hépatiques, respectivement, 6 mois et 2 ans aprés le debut des

symptomes [16].

= Récemment, Calle, en 2006, a rapporté le cas d’une femme qui avait un
oncocytome de la glande lacrymale traité par orbitotomie latérale et qui
a récidivé aprés 21 mois de recul. L’examen anatomopathologique a

réveélé la présence d’un adénocarcinome oncocystique.
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3/ DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

Notre travail concerne les tumeurs épithéliales primitives de la glande
lacrymale. Nous considérons donc comme diagnostic différentiel les aspects

anatomopathologiques suivants :

1- Les tumeurs non épithéliales de la glande lacrymale : Ces tumeurs
présentent environ 50% des tumeurs de cette glande. Elles regroupent surtout les
tumeurs inflammatoires et pseudo-inflammatoires d’une part, les tumeurs

lymphoréticulaires ou lymphoides d’autre part
2- Les tumeurs secondaires de la glande lacrymale
3-Les processus expansifs non lacrymaux :

Ces lésions expansives de la glande lacrymale se présentent cliniquement
comme des dacryomégalies chroniques habituellement bilatérales ou a
potentialités bilatérales. Malheureusement, cette bilatéralité est souvent prise en
défaut tout ou moins cliniguement et provisoirement au début de 1’affection,
d’ou la difficulté d’apprécier cliniquement la stricte unilatéralité (tumorale) ou la
bilatéralité (pseudo tumorale) de la lésion, mais heureusement le contexte
clinique général, souvent évocateur, permet d’éclairer le diagnostic avec 1’aide
des moyens d’investigation en particulier le scanner, mais il faut bien dire que
les pseudotumeurs inflammatoires chroniques (OINS), en particulier les
dacryoadénites cliniqguement unilatérales, posent un probleme diagnostique tres

difficile avec les tumeurs variées de la glande .
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Nous allons envisager successivement toutes ces lésions en tentant, chaque
fois que cela est possible, d’en préciser les caractéres distinctifs, mais seul

I’examen histologique qui permet de faire le diagnostic.

A- TUMEUR NON EPITHELIALE DE LA GLANDE LACRYMALE :

a- Tumeurs inflammatoires et pseudo- inflammatoires : OINS

a-1 Dacryoadénites aigues infectieuses :

Elles se présentent [1] sous forme de tuméfaction cedémateuse,
inflammatoire, et douloureuse dans un contexte fébrile. Rarement primitives,
elles sont dans la grande majorité des cas secondaires a une infection générale,

surtout chez I’enfant et I’adolescent (oreillons le plus souvent, grippe, rougeole).

Le traitement est celui de la cause et la résolution est rapide sous

antibiothérapie par voie générale.

a-2 Dacryoadénites chroniques :

Elles posent un diagnostic difficile qui nécessite la plupart du temps une

biopsie avec examen histologique [1].

Cliniqguement, on retrouve une tuméfaction lacrymale indolore,
d’apparition progressive, associée le plus souvent a un ptosis. La bilatéralité

clinique n’est pas toujours la régle.

Les étiologies les plus souvent retrouvées sont la tuberculose, et surtout la
sarcoidose, entrant dans le cadre de syndrome de Heerfordt lorsque la
dacryoadeénite est associée a une parotidite, a une paralysie faciale, a des signes

cutanés, et enfin a des signes oculaires (uvéites).

-103 -



Les étiologies de dacryoadeénites chroniques spécifiques sont plus rares. Il
s’agit de dacryoadenites virales (oreillons, mononucléose infectieuse),

|épromateuse, trachomateuse, et syphilitique.

a-3 Pseudo- tumeurs inflammatoires (PTI1 : OINS) :

a-3-1 Epidémiologie :

Les pseudo-tumeurs inflammatoires idiopathiques (PTI) de 1’orbite ont été

décrites pour la premiere fois en 1905 par Birch-Hirschfeld [61].
Elles correspondent a des processus expansifs de nature inflammatoire.

Leur fréguence est variable 5% pour Offret [62], 20% en milieu

ophtalmologique marocain [63].

C’est une affection de 1’adulte jeune sans prédominance de sexe, mais aussi

de I’enfant [64], [65].
La localisation a la glande lacrymale est rare.

Sur une série de 19 pseudo-tumeurs inflammatoires colligées, en 1999, au
service d’ophtalmologie «Ax» de I’hopital des spécialités de Rabat, seulement 2

cas étaient localisés au niveau de la glande lacrymale soit 10,5% des cas.
a-3-2 Clinigue :
Les pseudo-tumeurs inflammatoires se manifestent par une exophtalmie

latéralisée vers le secteur nasal inférieur, d’installation rapide, et associée a des

signes inflammatoires. La bilatéralité est frequente.

L’examen retrouve une masse palpable de consistance ferme, voire dure de
I’angle supéro-latérale de D’orbite, un cedéeme palpébral, un ptésis, et un

comblement douloureux au niveau de 1’espace oculo-orbitaire externe [66], [67].
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L’ évolution est lente, variable, avec des poussées d’aggravation et de

régression.

a-3-3 Imagerie :
Le bilan neuroradiologique permet de mettre en évidence le processus

tumoral et précise ses caracteres.

Plusieurs études se sont intéressées a la performance de la TDM et de

I’IRM dans le diagnostic des pseudo-tumeurs inflammatoires.

En effet, le scanner détermine la localisation du processus tumoral a la
glande lacrymale, étudie sa densité et le degré de rehaussement par le produit de
contraste [68], [69], apprécie 1’extension aux muscles oculomoteurs, et précise

I’intégrité osseuse [68], [69].

L’IRM, malgré sa supériorité par rapport au scanner, reste d’interprétation
plus difficile [68], en montrant soit un hyper-signal en T2 en rapport avec une
forte concentration en eau, ou un faible signal en rapport avec un stroma

fibrocollagene [68].

a-3-4 Diagnostic :
Le diagnostic des pseudo-tumeurs inflammatoires doit faire éliminer un

lymphome de I’orbite, ce qui n’est pas toujours aise.

La réalisation d’une épreuve thérapeutique par corticothérapie a forte dose
(Img /Kg) permet d’évoquer le diagnostic de pseudo-tumeur inflammatoire :
apres 15 jours a un mois de traitement, on assiste a une régression du syndrome
tumoral tant clinique que radiologique. Mais au moindre doute, et en cas de

faible régression sous corticothérapie, une biopsie est nécessaire.
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En cas de forte suspicion de lymphome, c’est encore la biopsie qui fait le

diagnostic.

La relation entre les tumeurs lymphoides et les pseudo-tumeurs
inflammatoires reste inconnue, cependant, des formes de passage de ces

dernieres au lymphome ont été décrites.
a-3-5 Histologie

Les pseudo-tumeurs inflammatoires correspondent a des processus

expansifs de nature inflammatoire (fig. 29).

Histologiquement, la glande lacrymale est le siége d’une réaction
inflammatoire chronique. On retrouve des fibroblastes associés a un infiltrat

lymphocytaire péri-vasculaire.
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a-3-6 Immunohistochimie :[42]

En effet, ’immunohistochimie permet de différencier entre les formes

malignes monoclonales et les formes bénignes polyclonales.
a-3-7 Traitement :

Le traitement des pseudo-tumeurs inflammatoires de la glande lacrymale
est initialement medical. Plusieurs auteurs [66], [68], [70] préconisent une
corticothérapie a forte dose pendant 4 semaines, relayée par une dose d’entretien

dégressive s’étalant sur plusieurs mois, 6 mois pour Delplace et coll. [71].
Ce traitement impose une surveillance clinique et neuroradiologique.

L’efficacité du traitement est jugée au bout de 4 semaines, lorsqu’il amene
une régression tumorale, il constitue aussi bien un traitement curatif que

d’épreuve, en 1’absence de diagnostic histologique [67].

Par ailleurs, une corticorésistance, une régression insuffisante, ou une
récidive tumorale doivent faire craindre 1’évolution d’un lymphome ou autre

processus malin et conduire a pratiquer une exérese chirurgicale.

Monbaert et Coll. [69], en raison des récidives et de la corticorésistance,
ont préconisé pour traiter 26 cas de pseudotumeurs inflammatoires de la glande

lacrymale, plusieurs protocoles :
= Une corticothérapie seule (9/26).
= Un traitement chirurgical seul (7/26).

= Un traitement chirurgical associé a une corticothérapie (4/26), a

I’indométacine (1/26) ou suivi d’une radiothérapie (5/26).
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Ces auteurs ont constaté une récidive tumorale dans le groupe traité par les
corticordes seuls dans 22% des cas, dans les autres groupes les patients n’ont pas

présenté de récidive apres un recul allant de 4 a 9 ans.

Le traitement chirurgical a été préconisé chez les 2 malades colligés dans
1I’hopital des spécialités de Rabat en 1999 [72] et apres 2 ans de recul, aucune
récidive n’a été notée. Cependant, les complications du traitement chirurgical

sont dominées par la sécheresse oculaire [69].

b- Tumeurs lyvmphoréticulaires ou lymphoides :

Les lymphomes orbitaires représentent environ 10% des tumeurs orbitaires,
ce qui correspond a environ 50% des tumeurs malignes de 1’orbite [73].
Cependant les lymphomes primaires de 1’orbite sont rares et représentent
uniquement 1% des lymphomes malins non hodgkiniens (LMNH) [74] [75], ils

sont domines par les LMNH de la lignee B de faible grade de malignite.

Selon Morco et All [73] T’incidence annuelle moyenne des tumeurs
malignes primitives de 1’orbite est de 1 cas pour un million, apres 60 ans cette

incidence peut atteindre 4 cas pour un million chez les plus agés.
L’age moyen de survenu est de 60 ans.

Classiqguement, la femme est, souvent, plus atteinte que 1’homme.
Cependant, les series étant toujours limitées en nombre, il parait difficile de
donner un sexe ratio significatif. Dans 1’étude de Jakobiec [76], il n’a pas

retrouvé de différence de fréguence entre les deux sexes.

L atteinte lymphoide de la glande lacrymale est rare, un cas a été décrit par

R. Voegtle en 19909.
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L’étude effectuée au service d’ophtalmologie «A» de I’hopital des
spécialités de Rabat [77], a permis de colliger 7 cas de lymphomes orbitaires
diagnostiqués entre 2002 et 2005, dont un seul patient avait un lymphome de la

glande lacrymale.

Les LMNH représentent une prolifération non contr6lée de cellules
lymphoides B ou T, bloquées a un stade de différenciation donné, différent pour
chaque type de lymphome [78] [79]. Cette prolifération est due a un
réarrangement des génes codants pour les immunoglobulines en cas de
lymphome B et ceux codants pour les TCR ( T Cell Receptor) en cas de
lymphome T . En dehors de ces réarrangements, les cellules lymphoides peuvent

étre le siege de rearrangement pathologique du a des translocations [80].

Les LMNH atteignent principalement les ganglions lymphocytaires et les
tissus contenant a 1’état normal du tissu lymphoide. Le mécanisme d’atteinte
primitive de I’orbite reste mal connu puisque ’orbite ne posséde pas de tissu
lymphoide propre a lui. Les localisations secondaires systémiques, pouvant

intéresser 1’orbite, restent exceptionnelles.

La majorité des lymphomes, se développant au niveau de la glande
lacrymale, sont des LMNH a cellules B qui tendent a étre localisés et a avoir un

bon pronostic.

Il s’agit principalement de lymphome B de la zone marginale extra-
ganglionnaire appelé également lymphome type Malt ou Maltome (retrouvé
dans 80% des cas selon White [81], des lymphomes B diffus a grandes cellules,

et des lymphomes folliculaires.
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Les sous types moins fréquents incluent les lymphomes
lymphoplasmocytiques, les lymphomes a cellules du manteau, les
plasmocytomes, et les lymphomes immunoblastiques par fréquence décroissante
[82] [83] [84].

Les lymphomes non B de [D’orbite sont rares, ils représentent
approximativement 1 a 3% de tous les lymphomes de ce site. La majorité des
lymphomes a cellules non B représentent une manifestation secondaire des
lymphomes a cellules T, tres peu de cas de lymphomes primaires orbitaires a

cellules T ont été decrits dans la littérature [85].

La symptomatologie révélatrice des lymphomes de type Malt de 1’orbite est

comparable a celle d’autres types de lymphomes [81] [86].

Ils réalisent le plus souvent une tumefaction bilatérale de la glande
lacrymale, évoluant lentement et progressivement sur un mode peu
inflammatoire et avec peu de symptomes associés, I’atteinte unilatérale peut étre
aussi rencontrée et c’est le cas du patient représenté dans la série d’étude
effectuée au service d’ophtalmologie "A" de 1’hopital des spécialités de Rabat
entre 2002 et 2005. C’était une patiente de 60 ans qui avait une tumeéfaction de
la paupiére supérieure gauche évoluant depuis plus de 4 mois, chez qui I’examen
a retrouvé une exophtalmie modérée, non axile, déplacant le globe oculaire

gauche en bas et en dedans (fig. 30), et une masse caoutchouteuse a la palpation.

D’autres signes peuvent étre rencontrés a savoir un oedéme palpébral, un

ptosis, et des troubles oculomoteurs. ..
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L’examen clinique initial doit étre particulierement minutieux car 1’atteinte
lymphoide des glandes lacrymales peut, en effet, révéler une leucémie, une

maladie de Hodgkin, plus rarement une maladie de Waldenstrom.
Sur le plan radiologique :

= TDM : Objective, selon les données de la littérature, une masse
homogéne plus au moins bien limitée, avec une densité et une prise de contraste
identique a celle des muscles oculomoteurs. Les calcifications intra-tumorales
sont rares, et les bords de la tumeur sont, généralement, réguliers sans lyse
osseuse. La TDM réalisée chez la malade représentée dans la série d’étude
effectuce a I’hopital des spécialités de rabat entre 2002 et 2005 avait montré une
masse diffuse, homogene, mal limitée, s’é¢tendant en coulée jusqu’a 1’apex

orbitaire avec une expansion triangulaire diffuse (fig. 31 et 32).

< |RM : En mode T1, objective une masse orbitaire homogene en iso-
signal par rapport aux muscles extra-oculaires, ce signal est souvent d’aspect
homogene [87]. La masse peut étre bien limitée ou au contraire infiltrative.
Apres injection du produit de contraste, la tumeur peut prendre un aspect
hétérogene. En mode T2 la masse peut étre en hypo-signal mais ce n’est pas

caractéristique.

“ECHOGRAPHIE : montre une lésion tissulaire pseudo-encapsulée, plus

au moins vascularisée en écho-doppler couleur.

La biopsie tumorale est 1’¢1ément clé du diagnostic. Elle doit étre suffisante
pour permettre une étude histologique avec immuno-marquage par des anti-
corps monoclonaux, permettant le typage précis du lymphome afin d’établir un

grade de malignité pronostic.
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La prolifération lymphoide est monoclonale en cas de lymphome et

polyclonale en cas de pseudo-lymphome.

La découverte d’un lymphome orbitaire impose un bilan général complet
avec examen ORL, biopsie ostéo-médullaire, scanner thoracique et abdominal,
ponction lombaire, afin de différencier les formes ordinaires isolées de celles

entrant dans le cadre d’un lymphome généralisé (lymphome oculo-cérébral).
Les facteurs pronostic des lymphomes orbitaires sont nombreux [77] :

& Facteurs histologiques :

* Les lymphomes de bas grade de malignité (le lymphome de Malt, les
lymphomes folliculaires, les lymphomes lymphoplasmocytiques, et les
lymphomes a cellules du manteau), sont d’évolution relativement lente mais leur

réponse au traitement est mediocre [88] [89].

* Les lymphomes de haut grade de malignité (les lymphomes B diffus a
grandes cellules, et les lymphomes T) sont d’évolution rapide mais grace a la

chimiothérapie on peut obtenir d’authentiques guérisons.

& Facteurs liés au malade :

* L’age superieur a 60 ans est un facteur de mauvais pronostic, ceci est lié
a la capacité des malades a tolérer un traitement efficace, et a la présence de

maladies invalidantes associées...

* L’infection par le virus d’immunodéficience humaine, le pronostic vital

est plus défavorable.
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& Masse tumorale :

Dans de nombreux cas le volume tumoral ne peut étre exactement
déterminé. Cependant, il existe quelques facteurs pronostic reflétant
I’importance de la masse tumorale au niveau de 1’orbite, représentés

principalement par I’infiltration musculaire, le ptosis, et I’érosion osseuse.

@ Le pronostic dépend également du stade clinique de la maladie au

moment du diagnostic, de I’état général du malade, et le traitement choisi.

Les principales modalités thérapeutiques utilisées au cours des LMNH de

I’orbite sont la radiothérapie et la chimiothérapie [77].

La radiotherapie constitue le traitement de choix des LMNH. Elle utilise
des sources de haute énergie comprenant la cobaltothérapie et les accélérateurs

linéaires.

La chimiothérapie fait appel a des drogues cytolytiques et cytotoxiques,
dont D’action est de freiner les multiplications anarchiques des cellules
tumorales. Elle utilise plusieurs drogues tel que : les Cyclophosphamides, la

Doxorubicine, la Vincristine, le Methotrixate, le Chlorambucil...

La polychimiothérapie constitue actuellement le traitement de choix des
LMNH de haut grade de malignité en association avec la radiothérapie. Le
protocole le plus indiqué est le CHOP (Cyclophosphamide, Doxorubicine,

Vincristine, et Pridnisone).

La chirurgie a une place trés controversée d’autant plus qu’elle ne permet
pas de gueérir le malade. Elle est souvent responsable de récidive locale et a
distance [77].
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Les indications dépendent de 1’agressivité et 1’évolutivité préalable du
lymphome, appreéciées par le bilan d’extension, 1’étude anatomopathologique, et

de la capacité du malade a recevoir le traitement.

Dans tous les cas, le traitement et le suivi doivent étre adaptés grace a la
collaboration des équipes d’ophtalmologie, d’hématologie et de carcinologie en
fonction des localisations du lymphome. La transformation en lymphome malin

de haut grade, bien qu’exceptionnelle, ne peut étre ignorée.

Enfin une entité clinique lymphoépithéliale bénigne [1], définie par
I’hypertrophie unie ou bilatérale de la glande lacrymale, associée a une
hypertrophie des glandes salivaires, constitue le syndrome de Mikulicz (Iésions
lymphoépithéliales bénignes). Il n’y a pas de signes inflammatoires associés.
L’histologie met en ¢€vidence une prolifération fibrillaire du tissu conjonctif
autour des vaisseaux et des canaux excréteurs des acinis et une tres intense

réaction lymphocytaire.
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Figure 30: Aspect clinique d’une exophtalmie gauche chez une patiente ayant un lymphome

de la glande lacrymale.

Ir
Jun 12 2008

31 32

Figures 31 et 32: Aspect scannographique d’un lymphome de la glande lacrymale gauche.
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c- Dacryops :

C’est une pseudo-tumeur kystique trés rare [1], un seul cas a été décrit

selon la littérature.

Elle se développe essentiellement au niveau du lobe palpébral de la glande

lacrymale sous forme d’une masse molle déformant la paupiere supérieure.
Son aspect est gris bleuté et transilluminable.

Son caractére Kkystique démontré par 1’échographie et le scanner ne

nécessite pas de biopsie préeopeératoire.

B- TUMEURS SECONDAIRES DE LA GLANDE LACRYMALE :

Les tumeurs secondaires de la glande lacrymale sont beaucoup plus rares

que les localisations primaires.

L’atteinte secondaire de la glande peut se produire a partir d’un
méningiome, d’un schwannome malin, voire d’une extension directe d’un

néoplasie de la paupiére ou d’une tumeur de voisinage.

L atteinte métastatique de la glande est rarissime. Elle se rencontre surtout
aprés 50 ans [15]. Elle peut étre révélatrice de la néoformation primitive et
impose alors sa recherche par un bilan général complet, un scanner thoracique et

abdominale, un examen ORL, gynécologique....

La symptomatologie est variable. Ces tumeurs entrainent une exophtalmie

tumorale, souvent douloureuse, parfois cedémateuse.

Radiologiquement [15], il existe souvent une ostéolyse avec destruction

osseuse, parfois ostéocondensation.
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Au scanner, la masse prend le contraste, et elle est plus ou moins limitée

avec parfois des calcifications intratumorales.

En imagerie par résonance magnétique, elle présente souvent un iso-signal
en T1 et un fort hypersignal en T2, le signal se rehaussant apres injection de

gadolinium.

Les cancers primitifs les plus fréguemment en cause [15] sont le cancer du
sein chez la femme de plus de 40 ans, le cancer bronchique chez I'hnomme a

partir de 30 ans et le cancer thyroidien...

Le délai de survenue des métastases varie suivant le stade évolutif de la

tumeur primitive et son type histologique [15].

C- PROCESSUS EXPANSIFS NON LACRYMAUX :

Les tumeurs des tissus mous de 1’orbite siegent préférentiellement a la
partie supérieure de 1’orbite. Elles entrainent parfois la méme symptomatologie
que les tumeurs de la glande lacrymale. L’intervention chirurgicale et I’examen

anatomopathologique redresseront alors le diagnostic.

Parmi ces affections non lacrymales de 1’angle supéro-latéral de 1’orbite

nous retrouvons :

a- Le kyste dermoide :

Les tumeurs kystiques de type dermoides sont des tumeurs bénignes

rencontrées dans les premiéres années de la vie ou chez les sujets jeunes.

Le plus souvent situé au pourtour de 1’orbite, il peut la pénétrer a moins

qu’il ne se développe d’emblée dans la partie postérieure, provoquant alors une
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exophtalmie lentement progressive avec une érosion des parois orbitaires en

regard et une déformation osseuse.

Il s’agit de tumeurs bénignes congénitales, dysembryoplasiques, d’origine

ectodermique.

La pathogénie de ces kystes restent encore discutée; ils semblent étre liés a
I’incarcération d’un nidus ectodermique au niveau d’une suture osseuse
(frontomalaire ou frontoethmoidomaxillaire). Ce fragment incarcéré lors de la
constitution de 1’orbite osseuse lors de I’embryogénése poursuit sa croissance de
facon autonome et présente une expression clinique dans I’enfance, a la puberté

ou plus tardivement.

Les principaux diagnostics différentiels se discutent essentiellement en cas
de localisation intra orbitaire de ces tumeurs et doivent étre posés avant toute
prise en charge chirurgicale. Chez 1’adulte 1’interrogatoire permet d’éliminer un
eventuel kyste parasitaire (hydatique), d’autres atteintes telles que les mucocéles
orbitaires, les kystes séreux, les tumeurs de la glande lacrymale ou autres

hématomes organisés...

Durant notre étude, I’exploration des dossiers du service d’ophtalmologie
<A> de I’hopital des spécialités de Rabat, sur une période de 6 ans de 2003
jusqu’a 2009, a permis de colliger un seul cas, chez un patient de 17 ans, qui a
présenté une tuméfaction de I’ceeil gauche, lentement progressive, indolore, avec
une baisse progressive de I’acuité visuelle (fig. 33), chez qui ’examen clinique a
trouvé d’une exophtalmie tumorale de 20 mm au Hertel déviée en bas et en
dedans avec a la palpation la présence d’une masse molle mobile et indolore au

niveau de la partie supéro-externe de I’arcade orbitaire.
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Le diagnostic des kystes dermoides est apporté par I’imagerie confrontée a

la clinique.

> Les radiographies standards :

Elles n’ont pas d’intérét dans le diagnostic de ces tumeurs.

En cas de kystes anciens des images de dépression en cupule de la paroi

orbitaire avec ostéocondensation des bords peuvent étre observes.

Ces signes ne sont cependant nullement caractéristiqgues ni

pathognomoniques.
» LaTDM :

Le diagnostic de ces kystes est facile, il s’agit de petites masses arrondies,
mesurant entre 8 et 12 mm, regulieres, et limitées par une fine capsule

hétérogene.

La densité de ces kystes est variable suivant ’homogénéité du contenu. Ils
sont le plus souvent hypodenses en rapport avec leur contenu graisseux, ils sont
moins souvent iso ou hyperdenses en rapport avec des structures épidermoides.

Il n’est pas noté de modification apres injection.

En cas de localisation intra-orbitaire la TDM permet la localisation du
processus tumoral par rapport aux structures osseuses adjacentes, les muscles
oculomoteurs, le globe oculaire, le nerf optique et certaines structures

vasculaires.

Une éventuelle exophtalmie associée et recherchée sur les coupes axiales

en plan neuro-orbitaire strict.
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Des érosions osseuses locales peuvent étre observees en cas de kystes

anciens, ainsi que des calcifications intra kystiques associées.

Chez notre patient le scanner a montré la présence d’une masse de tissu
mou, grossierement ovalaire, relativement homogene avec de fines calcifications
(fig. 34).

» L’IRM :

Elle objective un signal, constamment, un peu hetérogéne reflétant la
composition diversifiée du contenu kystique. Classiquement elle montre des
structures graisseuses en hypersignal T1 et hyposignal T2. Les structures

liquidiennes apparaissant en hyposignal T1 et hypersignal T2.

> L’échographie orbitaire mode B couplée a 1’étude Doppler couleur :

Elle permet de visualiser le contenu kystique, sa paroi et de différentier ces

kystes avec les tumeurs vasculaires [1].

L’évolution locale et loco-régionale de ces kystes peut étre émaillée par de

multiples complications :

= Les complications faisant suite a I’augmentation au volume de la masse
sont en cas de localisation orbitaire, I’apparition d’exophtalmies insidieuses
unilatérales non pulsatiles, des paralysies oculomotrices, des baisse d’acuité
visuelle en cas d’envahissement postérieur. Dans les formes évoluées des
cephalées rebelles a tout traitement, des extensions intra craniennes et

sinusiennes sont possibles.

= Les complications provoquées par le kyste en lui-méme sont les

poussees inflammatoires locales récidivantes provoquées par des ruptures
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kystiques, des fistulisations de ces kystes a la peau peuvent également étre

observeés.

L’ attitude thérapeutique devant ces tumeurs bénignes reléve dans la

majorité des cas d’une prise en charge chirurgicale.

L’abord chirurgical, chez notre patient, a eté effectué par une orbitotomie

latérale type Kronlein. Le kyste a été enlevé en totalité avec sa capsule.

Aprés un recul de 6 mois, on n’a pas constaté de récidive tumorale.
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Figure 33 : Exophtalmie de I’ceil gauche chez un patient de 17ans.

Figure 34 : TDM en coupe coronale montrant un processus orbitaire gauche.
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b- Granulomes éosinophiles de 1'os frontal

c- Autres kystes :

Ils sont plus rarissimes

c.1 - Le kyste péridermique de 1’angle supéro-latéral ne peut étre distingué

du kyste dermoide que par I’histologie.

c.2 - Le cholestéatome se localise surtout sous le périoste du plafond

orbitaire.

c-3 - Le kyste sébacé peut evoquer un kyste dermoide, mais celui-ci est

toujours fixé au plan profond et mobile sous la peau.

c-4 - Les kystes hématiques se situent en genéral sous le périoste et sous le

toit de 1’orbite.

c-5 - Les kystes séreux (hygromes) prennent leur point de départ a partir de

la bourse séreuse entre le tendon du grand oblique et sa poulie entre les tendons

du droit supérieur et du releveur.

d- Tumeurs vasculaires de 1’angle supéro-latéral de ’orbite :

Nous citerons la varicocéle [15] trés souvent en communication avec les
veines de la face, et 1’angiome a localisation latérale qui peut provoquer un

refoulement de la paroi orbitaire.

e- Dermolipome :

Il est en géneral bilatéral, sa couleur facilite le diagnostic [1].
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f- Affections ORL :

Parmi les affections ORL de la région, il faut retenir les mucoceles

frontales, ethmoidales, ou fronto-éthmoidales.

Ces tumeurs [15] touchent surtout I'adulte avec souvent des antécédents de

sinusite, de traumatisme facial ou de chirurgie endo-sinusienne.
Elles sont dues a une non-ventilation du sinus frontal ou ethmoidal.

Elles sont découvertes devant des signes ophtalmologiques : exophtalmie,

diplopie, et baisse de I’acuité visuelle.

L’examen retrouve une masse palpable occupant le quadrant supéro-médial

de l'orbite et refoulant le globe oculaire en bas et en dehors.

L'examen rhinoscopique peut montrer la masse au niveau des fosses

nasales.
La surinfection est possible, conduisant a la mucopyoceéle.

Les radiographies conventionnelles montrent un sinus dilaté, souvent
opaque avec érosion a bords nets de ses parois qui secondairement deviennent

discontinues avec des fragments osseux isolés.

L'échographie montre une lésion kystique, bien limitée, non vascularisee en

Echo-doppler couleur.

Le scanner est I’examen clé, la mucocele est homogene, peu dense, ne se
modifiant pas apres injection sauf parfois au niveau de sa coque. En cas de
mucopyocele, l'aspect est moins typique car le contenu prend lui aussi le

contraste.
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En imagerie par résonance magnétique, la lésion est bien limitée. En T1, le
signal est variable selon le contenu (mucus, sang, pus). En T2, la lésion est en

hyposignal, parfois en hypersignal en cas d'infection.

g- Tumeurs d’origine palpébrale :

Toutes les tumeurs malignes palpébrales peuvent envahir l'orbite en

particulier les adénocarcinomes des glandes de Meibomius.

L'extension est au mieux précisee par le scanner ou l'imagerie par

résonance magnetique.
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Chapitre V

Conduite A Tenir
N s

-126 -



1- DEMARCHE DIAGNOSTIQUE ET
THERAPEUTIQUE EN PRESENCE D’'UNE
DACRYOMEGALIE OU MASSE TUMORAL DE
LA FOSSE LACRYMALE:

L’examen clinique et le bilan para-clinique ne permettent pas un diagnostic

de certitude des processus expansifs des quadrants supéro-latéraux de 1’orbite.
Seule une étude anatomopathologique apres exerése tumorale le permet. Ceci
pose le probleme du diagnostic histologique de certitude en un seul temps

opératoire.

En effet, la biopsie est strictement contre-indiquée dans les tumeurs mixtes
bénignes en raison du risque de récidive et/ou de transformation maligne apres

effraction capsulaire.

On est donc confronté au dilemme suivant : réaliser une biopsie par un
abord simple ne permettant pas une exérese en totalité en cas de tumeur bénigne,
ou envisager d’emblée une exérése large par orbitotomie avec ou sans dépose

osseuse.

Les caractéres cliniques, évolutifs, 1’existence de douleurs, les signes
radiologiques peuvent orienter la décision, mais ne permettent jamais une

certitude préopératoire.

Différents schémas, dont ceux de Wright [49] et de Rose, guident ce choix
(fig. 35 et tab. 5):

Schématiquement, on distingue deux cas de figures :
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> Premier _cas : L’évolution est longue, supérieure a un an, la masse est

mobile, la probabilité d’une tumeur bénigne en particulier un adénome
pléomorphe est important. Une exérese chirurgicale en bloc respectant la
capsule, par voie latérale avec dépose osseuse est alors indiquée, ou bien
par voie antérieure comme nous ’avons vue chez nos patients dans les

observations N° 1, 2, 3 et 4.

» Deuxiéme cas : La durée d’évolution est courte, inférieure a un an, la

masse tumorale est douloureuse, le risque de tumeur maligne est plus
Important et conduit a la biopsie-incision. Celle-ci se fait par voie
antérieure trans-septale et jamais par voie extra-périostée pour maintenir
I’intégrité de la barriere périostée et éviter la dissemination de cellules
dans 1’espace extra-périosté. Elle doit se faire chaque fois que cela est
possible, c’est-a-dire quand la lésion est petite, confinée a 1’aire de la
glande lacrymale, sous forme d’une excision totale en bloc de la glande
(Resse).

Pour les lésions extensives, il faut pratiquer une biopsie large avec ablation
tissulaire faite avec un plus grand soin pour éviter 1’essaimage cellulaire. Elle
sera également profonde car le tissu normal est souvent repoussé en avant et 1’on

risque alors de ne pas biopsier la tumeur elle-méme.

Dans tous les cas, la réalisation d’un examen histologique extemporané est
une aide précieuse. Si ce dernier révele la présence d’une lésion maligne,
comme le préconisent Henderson et Hurwitz [90], nous réalisons dans le méme

temps opératoire la tumorectomie et 1I’exérése de la péri-orbite adjacente.
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Dans un deuxiéme temps, aprés confirmation du résultat
d’anatomopathologie, nous reintervenons le plus rapidement possible en

adoptant la sanction chirurgicale carcinologiquement appropriée.
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Figure 35: Schema decisionnel de Wright en presence d'une dacrvomegalie
ou d'une masse tumorale de 1a fosse lacrymale [46].
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-1 +1
Signes clinigues
-durée <10 mois >10 mois
-Douleur Présente Absente
-Déficit sensitif Présent Absent
Signes radiologigues
-masse bien limitée ronde ou | Absente Présente
ovale
-moulage de masse sur le globe ou | Présente Absente
la paroi latérale
-calcification Présente Absente
-invasion osseuse Présente Absente
-Durée des signes par rapport au | Grande tumeur /durée | Petite tumeur/ durée
volume tumoral courte longue

Score entre - 8 et + 2 : Biopsie (carcinome probable)

Score entre - 6 et + 2 : Biopsie (tumeur mixte maligne probable)

Score entre + 3 et + 8 : Excision sans biopsie (tumeur mixte bénigne probable)

Tableau 5:

lacrymale [46].
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2 /| TRAITEMENT

Le traitement des tumeurs épithéliales de la glande lacrymale de I'adulte ne

se concoit qu'en tenant compte du type histologique, du siege, de I'agressivité de
la tumeur, de son extension locale et générale, de I'age et de I'état général du

patient.
Le bilan pré-thérapeutique doit donner les informations nécessaires.

L'extension locale est importante a connaitre : atteinte osseuse, atteinte
musculaire, extension aux sinus, a I'endocrane, qui modifient le geste a realiser

ou eventuellement le contre-indiquent.

La recherche d'extension générale, en cas de suspicion de tumeur maligne
primitive impose un bilan général avec recherche de métastases : TDM ou IRM

thoracique et/ ou abdominale, examen gynécologique, bilan biologique....

L'age et l'etat général du patient conditionnent les possibilités
anesthésiques et peuvent parfois contre-indiquer des gestes chirurgicaux lourds.
La préparation psychologique du patient est importante : certaines chirurgies
sont mutilantes, le diagnostic de cancer est lourd de conséquences, la
surveillance est longue et astreignante, la possibilité de traitement secondaire

doit étre envisagée

Au terme de ce bilan, le choix thérapeutique est décidé conjointement avec

le patient.

La chirurgie constitue le principal traitement des tumeurs de la glande

lacrymale.
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La radiothérapie est essentiellement utilisée dans des récidives, a visee

palliative et surtout antalgique.

La chimiothérapie est parfois utilisée lors de tumeurs étendues avec des

métastases, mais son efficacité est relative, elle est non curative.

A- MOYENS CHIRURGICAUX :

a- Exérese de la glande lacrymale :

a-1 Orbitotomie latérale avec dépose osseuse :

Divers abords cutanés permettent d’atteindre le pilier fronto-zygomatique :

= Concave en arriere de Kroénlein (réalisée chez notre patient dans
I’observation N° 6) (fig. 36).

= Incision horizontale de Breke.

= En S allongé de Wrigh.

= En S court de Vergez et Stallard.

Chaque opérateur prefére tel ou tel type d’incision cutanée.

Le périoste orbitaire est ouvert en regard du pilier osseux. On récline
ensuite les fibres antérieures du muscle temporal, libérant ainsi la fosse
temporale. Le périoste orbitaire est ensuite décollé de la paroi latérale. Le temps
0Sseux consiste en une dépose de la paroi latérale de 1’orbite : deux traits réalisés
a la scie ou a la fraise oscillante sont pratiqués : un au-dessus de la suture fronto-
zygomatique, 1’autre le plus bas possible sur le pilier osseux. On prend soin de
protéger le globe oculaire pendant cette découpe. Le volet est ensuite retiré a la
pince puis plongé dans du sérum. On procéde a une ouverture du sac fibreux

péri-orbitaire. La tumeur est ensuite disséquee progressivement avec la plus
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grande douceur et enlever avec le périoste. Apres exérese tumorale, et s’il n’y
pas d’envahissement osseux, le volet osseux est repositionné et fixé avec des fils
d’acier ou des fils non résorbables, préférables pour la surveillance radiologique
ultérieure. Le muscle temporal est repositionné et la peau suturée. Un drainage

externe est souvent nécessaire. La cicatrice ultérieure est peu ou pas visible.

a-2 Orbitotomie antérieure supéro-latérale :

C’est la voie préconisée dans notre série d’études chez cing patients
(observations N° 1, 2, 3, 4 et 5) (fig. 37et 38).

Les voies trans-conjonctivales de Kenapp et trans-palpébro-conjonctivales

de Lagrange ne sont guere utilisées actuellement.

En cas de tumeur de taille tres limitée et tres antérieure on peut utiliser la

voie d’abord transcutanée ou orbitotomie antérieure de Rollet: incision

curviligne le long du bord latéral de I’orbite, avec ouverture du septum orbitaire,

puis abord de la tumeur.

Cette voie est insuffisante si la tumeur est volumineuse avec des

prolongements étendus.

a-3 Orbitotomie supérieure :

La voie d’abord est trans-coronale (Cairns et Unterberger). Elle consiste a
réaliser une incision cutanée d’un tragus a autre dans le cuir chevelu et a
décoller le scalp cutané et le muscle frontal jusqu’aux rebords orbitaires
superieurs. La cicatrice, situee dans les cheveux, est peu visible ce qui permet

d’améliorer I’aspect esthétique.

Cette voie est préconisee par Adenis et Bonavolonta en cas de nécessité de

chirurgie radicale. Elle permet un abord simultané des deux orbites dans leur
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partie supérieure. On réalise un volet frontal puis, aprés avoir récliné le lobe

frontal, on accéde au toit de 1’orbite que I’on effondre pour accéder a la tumeur

(voie de Dandy ou de Pertuiset [15] [90]).

Cette voie d’abord, de réalisation assez longue, nécessitant une équipe de
neurochirurgiens, reste la meilleure voie en cas de tumeur a cheval sur I’orbite et
I’endocrane. Mais le risque non négligeable de complications opératoires, ainsi
que danger de dissemination septique et tumorale intracranienne, font rejeter

cette voie par beaucoup d’auteurs.

a-4 Les principales complications de la chirurgie orbitaire [15]:

» Vasculaires : hémorragie per ou postopératoire avec hématome
compressif nécessitant son évacuation ; oblitérations de l'artere centrale
de la rétine et neuropathies ischémiques antérieures aigués lors de

chirurgie intraconique, ou d'hypotension prolongée ;

» Musculaires : incarcération ou section musculaires, sources de diplopie
postopératoire ; ptosis par contusion ou désinsertion de I'aponévrose du

releveur de la paupiere ;

> Atteintes cornéennes : anesthésie par lésion du nerf nasociliaire,
syndrome sec par destruction de la glande lacrymale ou de ses canaux

d'excretion, kératite d'exposition par lagophtalmie postopératoire ;
» Infectieuses : cellulite orbitaire, abcés sous-périosté ;
> Plaie du globe oculaire responsable d'un décollement de rétine ;

» A distance : énophtalmie, cicatrices vicieuses.

-135 -



Il faut y ajouter les risques liés a un abord endocranien : fuite de liquide
cérébrospinal, hématome sous-dural, contusion frontale, ou ORL. Les
complications sont plus fréquentes dans les orbitotomies latérales (35%)
qu'antérieures (3%) [92].

b- Exentération de 1’orbite :

Elle emporte la totalité de la cavité orbitaire, avec ou sans les paupiéres.

L’orbite est isolé a I’intérieur de son sac périoste et résequé le plus loin

possible en arriere au niveau de la fossette orbitaire supérieure.

Selon les auteurs, la reconstruction est envisagée dans le méme temps ou
secondairement et fait appel soit a des greffes ou des lambeaux cutanés isolés,
soit a une transposition du muscle temporal dans 1’orbite associée a un

recouvrement cutané par greffe ou lambeau.

Néanmoins, le comblement immédiat d’une cavité d’exentération n’est pas

toujours souhaitable pour la surveillance carcinologique ultérieure.

La réalisation secondaire d’une épiprothese amovible ou fixée par des
implants intra-osseux améliore les résultats esthétiques, et ne necessite pas un
comblement de la cavité orbitaire. Cependant les survies apres exentération
restent modestes et dépendent du type histologique, de la qualité d'exérése, de la

taille et de I'extension tumorale [43].

c- Orbitectomie radicale :

En 1979, Wright [49] a décrit une technique chirurgicale a but curatif :

L’orbitectomie radicale.
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Il s’agit d’une chirurgie trés mutilante car plus élargie que I’exentération
jusqu’alors proposée par Resse et Jonnes [93]. Elle consiste a enlever en un seul
temps opératoire les parois supérieures et latérales de I’orbite, le contenu

orbitaire, et les paupiéres.

d- Biopsie exéreése :

Certains, comme Lee [48], ne réalisent que des biopsies-exéreses par
orbitotomie latérale ou sont enlevés la tumeur, la périorbite et le volet osseux

latéral.

e- Examen extemporané et tumorectomie [94] :

L’analyse clinique et radiologique d’une tumeur de la glande lacrymale

n’est pas toujours suffisante pour porter un diagnostic.

L’identification d’un processus inflammatoire versus néoplasique est
importante a déterminer. Bien que le test aux corticoides soit une modalité
diagnostique possible, sa valeur est trés relative et on peut légitimement
proposer de faire une biopsie diagnostique. Mais la biopsie préopératoire est
contre-indiquee dans la tumeur mixte bénigne (adénome pléomorphe) en raison

du risque de récidives apres effraction de la capsule.

En revanche, effectuer une biopsie peropératoire pour examen extemporané
suivi d’une exérése chirurgicale en totalité de la tumeur est une alternative pour
le carcinome adénoide kystique, tumeur dont le diagnostic est possible en

extemporané [72].

Inversement, les adénocarcinomes et les lesions lymphocytaires sont plus
difficiles a analyser en extemporané et peuvent étre confondus avec une tumeur

inflammation.
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Néanmoins, I’examen extemporané garde tout son intérét, car si la lésion
est lymphocytaire il n’y aura pas nécessairement de chirurgie complémentaire.
En revanche, les inflammations spécifiques, comme la sarcoidose, peuvent

facilement étre diagnostiquées en extemporane.

Hurwitz [90] préconise I'examen extemporané de la piece de biopsie-
incision et si la tumeur est maligne, sont réalisées, dans le méme temps
opératoire, la tumorectomie et I'exérése de la périorbite adjacente. Dans un 2°™
temps, apres confirmation du résultat d'anatomopathologie, une orbitectomie
radicale peut étre envisagée. En cas de refus du patient une radiothérapie seule

est pratiquée.

B- INDICATION :

a- Adénome pléomorphe :

Nous pensons que le traitement des tumeurs mixtes doit étre, comme
I’affirme Offret, une exérese en bloc, la plus large possible, dépassant nettement
les limites apparentes de la tumeur afin de respecter impérativement la pseudo-
capsule avec resection de la paroi osseuse orbitaire adjacente au moins doute de

son envahissement.

Quand la tumeur est bien limitée, tres antérieure et de petite taille la voie
d’abord peut étre antérieure sous-périosté. Mais dans 1’immense majorité des
cas, l’orbitotomie latérale de type Kronlein est préconisée par Henderson,
Wright et Zimmermann et M.Halhal [2].

La constatation per-opératoire d’un envahissement 0sseux (confirmé par
I’examen anatomopathologique extemporané) impose une exerése 0sseuse

simultanée. L’orbitotomie latérale rend facile 1’exérése du pilier latéral de
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’orbite et de la partie atteinte da la paroi orbitaire latérale ainsi que du rebord

orbitaire supeérieur.

Une extension au toit de 1’orbite ou une extension trés postérieure de la

tumeur imposerait une exerese 0sseuse par voie neuro-chirurgicale.

Forrest insiste sur 1’intérét d’un examen histopathologique soigneux avec
des coupes multiples de toute la piéce opératoire (précédemment orientée et
méme marquée a ’encre de chine) pour connaitre la morphologie de la totalité
de la tumeur et rechercher des zones ou la tumeur est étendue au-dela de sa
pseudo-capsule, dans un tel cas Forrest conseille, afin d’améliorer le pronostic
de ces tumeurs, une ré-intervention précoce pour réaliser 1’ablation du tissu

tumoral résiduel.

Reste le probleme du traitement des récidives. En fait, les principes du
traitement sont exactement les mémes que pour la tumeur initiale, mais la voie
d’abord et I’exérése osseuse devront étre plus large. Si la récidive est extensive
et multinodulaire, 1’exentération associée a une résection OSSe€use en cas

d’atteinte de la paroi orbitaire est le seul traitement efficace.

En_résumé, nous rappelons les grands principes de traitement des

adénomes pléomorphes :
= Voie d’abord large.

= Exérese large, en bloc, sans effraction capsulaire (sinon risque majeur de
récidive et de transformation maligne d’ou contre indication a toute

biopsie préopératoire) (fig.39 et 40).

= Ablation si besoin de I’os et des tissus mous adjacentes.
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b- Tumeurs épithéliales malignes :

Le traitement des tumeurs malignes reste tres controversé [95].

Une exentération orbitaire suivie d’une radiothérapie locale est

recommandé par certains auteurs [19], [46], [95].

En cas de lesion dont la malignité a été affirmée par examen anatomo-
pathologique lors de la biopsie-incision (diagnostic histologique préopératoire)
ou en per-opératoire (examen histologique extemporané), le seul traitement
satisfaisant, quel que soit le type histologique, est ’exentération plus ou moins
associée a une résection de la paroi osseuse faite a la demande, en fonction de
son envahissement, guidée par une étude histologique extemporanée. Bien sur,
cette orbitectomie radicale est indiquée a but curatif lorsque le bilan clinique et
para-clinigue ne montre pas d’extension extra-orbitaire. En effet, pour les
tumeurs non confinées a 1’orbite, le traitement chirurgical et/ou la radiothérapie

sont considérés comme palliatif par les auteurs.

Les difféerents choix thérapeutiques n’influencent pas de fagon significative

sur la durée de survie.

Polito [95] [96] n'a pas remarqué d'amélioration de la survie chez les
patients qui ont bénéficié, en plus de la chirurgie, d’une radiothérapie adjuvante,

en comparaison avec ceux qui ont bénéficié d’une chirurgie seule.

Le pronostic reste globalement sombre quel que soit la technique utilisée.

Plus de 50% des patients décédent dans les 5 ans [36].

En résumé, nous rappelons les grands principes de traitement des tumeurs
épithéliales malignes (cylindrome, tumeur mixte maligne, et autres

carcinomes) :
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= Abord de la tumeur par voie antérieure : biopsie-incision large avec

examen extemporané.

= Sanction chirurgicale adaptée en fonction de type histologique de la
tumeur et de D’atteinte des tissus mous et/ou de la paroi osseuse

(exentération, orbitectomie).
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Figure 36 : Orbitotomie latérale type Krénlein.

40 41

Figures 37 et 38 : Orbitotomie antérieure supéro-latérale.
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Figure 39: Exérése en bloc d’un Adénome Pléomorphe sans effraction capsulaire

Figure 40 : Orbitotomie antérieure supéro-latérale chez une patiente ayant une tumeur

bénigne de la glande lacrymale.
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C- THERAPIES COMPLEMENTAIRES ET PALLIATIVES:

a- Radiothérapie :

Aprés la résection chirurgicale, la radiothérapie permet d’améliorer la
survie globale et d’assurer un controle local chez les patients présentant un

cancer de la glande lacrymale ou des cancers des sinus paranasaux [97], [98].

Les techniques de la radiothérapie ont évolué, passant de la radiothérapie
conventionnelle tridimensionnelle (3D-CRT), a la radiothérapie avec une
modulation d'intensité (IMRT). Cette nouvelle technique a permis d'ameliorer
les distributions des doses en augmentant la dose au niveau de la cible, et la

réduisant au niveau des tissus environnants.

Un bilan initial est obligatoire avant de commencer la radiothérapie. Ce
bilan inclus une histoire clinique compléte, un examen ophtalmologique bilatéral
et minutieux, un examen physique complet, un bilan biologique (sanguin,
fonction hépatique...), et un bilan radiologique (une radiographie pulmonaire,

une tomodensitométrie de la téte et du cou, et une évaluation dentaire) [99]...

L'utilisation de I’'IMRT a évolué au cours des 8 derniéres années [99],
pendant le traitement, nous utilisons des masques thermoplastiques qui vont

immobiliser les épaules lorsque le cou est a traiter [100] [101].

a-1 Les indications de la radiothérapie dans le traitement des

tumeurs de la glande lacrymale :

% Classiqguement, les adénomes pléomorphes sont considérés comme
radiorésistants. Néanmoins en cas d’exérése incompléte, la radiothérapie
peut étre indiquée afin de stériliser les nodules tumoraux satellites qui

sont la source des récidives.
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Lors du refus par le patient d’un geste radical [39], il s’agit en général
d’une cobaltothérapie ou d’une élecronothérapie. La dose totale est de

50 a 60 Gy en 5 a 6 semaines dés que la cicatrisation le permet.

Les cylindromes réagissent bien a la radiothérapie avec 60 Gy [102],
comme nous I’avons vu chez notre malade dans 1’observation N° 5 ou
nous n’avons pas noté de signe de récidive locale ou a distance aprés un
recul de 4 mois. En cas de récidive, la radiothérapie peut contréler le

processus (méme apres plusieurs récidives).

Les adénocarcinomes peuvent bénéficier d’une radiothérapie en
complément du geste chirurgical en cas de tumeur tres étendue .Elle

peut préceéder ou suivre la chirurgie [1].

L 'orbitectomie radicale proposée par Wright permet une chirurgie plus

élargie que l'exentération mais cette chirurgie reste tres mutilante [1].

Afin d'améliorer l'aspect esthétique Adenis [2] et Bonavolonta [103]
proposent la voie coronale, qui en fonction des résultats de I'examen
extemporané permet une chirurgie plus élargie mais avec conservation
du globe. Le risque de favoriser la dissemination a des plans profonds

fait rejeter cette voie par beaucoup d'auteurs.

Plus recemment, Koornneef [104] propose de combiner la chirurgie

d'exerése par voie latérale et la brachythérapie.

Tijl et Koornneef [105] décrivent un cas d'adénocarcinome chez un
enfant de 4 ans et demi traité par une chimiothérapie préopératoire puis
une chirurgie et une brachythérapie. Cette technique consiste a réaliser

une radiothérapie in situ. Un bloc de silicone placé dans le lit de la
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tumeur juste enlevée est pénétré par 5 aiguilles creuses contenant des
fils d'iridium 192 permettant de délivrer une dose de 60 Gy en 72 h.
Ceci permet une irradiation courte dans le temps avec de fortes doses sur
une surface limitée, épargnant les tissus sains. Apres un recul d’un an est
et demi, il n’y avait pas de récidive, mais cette technique parait
prometteuse. De plus, par son coté peu mutilant, elle apporte un net
progres cosmetique. Tijl, dans le cas rapporté, ne décrit qu'une légere
rigidité du pourtour orbitaire et une légére limitation des mouvements

oculaires.

a-2 Les complications de la radiothérapie :

Malheureusement, la forte dose de radiations (60-70 Gy) nécessaire pour
prévenir les récidives locales dépasse souvent la tolérance des structures
optiques de voisinage (45-54 Gy). Les études classiques ont signalé de graves
Iésions visuelles radio-induites (35% des patients) qui surviennent dans les 2 ans
qui suivent le traitement [106] [107].

Selon Parsons et Al [107], entre Novembre 1999 et Juin 2006, 151 patients
avaient présenté un cancer de la glande lacrymale ou un cancer des sinus para
nasaux, ont été évalués par le département de radio oncologie [99]. Ils ont
signalé que 22% des patients qui ont recu une radiothérapie conventionnelle
avec des doses entre 45 et 55 Gy n’ont pas développé rétinopathie radio induite,
alors que 94% des patients avec des doses entre 58 et 74 Gy 1’ont développé,

toutefois, aucun patient n'a developpé une cataracte.

Ils n'ont signalé aucune lésion du nerf optique a des doses <59 Gy, mais

avec des doses plus élevées 47% des patients ont développé une neuropathie
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optique [108]. La dose maximale toxique pour le chiasma optique et le nerf
optique est de 54 Gy [99].

Il faut souligner que la durée moyenne pour développer une rétinopathie ou
une neuropathie optique est de 2 ans apres la radiothérapie [88], et de 5 a 8 ans

pour développer une cataracte.

Avec l'utilisation de la 3D-CRT, Pommier et Al ont signalé que 1 patient a
développé une cécité a cause d’un glaucome vasculaire [109], 3 patients ont
développé une otite moyenne séreuse car on ne connait pas encor la dose

toxique.
Une mucite et des réactions dermatologiques ont été également observeés.

Combs et Al n'ont signalé aucune toxicité oculaire en utilisant 'IMRT
[110], tandis que Daly a signalé que 1 des patients a présenté une xérophtalmie

et un autre a présenté une cataracte 2 ans apres [106].

Duthoy a décrit 2 cas de toxicité retinienne survenant 1 mois apres la
radiothérapie avec une modulation d'intensité (IMRT), et cas de glaucome
survenus 24 mois aprés. En outre, il a rapporté 3 patients nécessitant une

chirurgie pour cataracte [111].

Ainsi, le suivi des patients est obligatoire pour rechercher les complications

de la radiothérapie [99].

La radiothérapie avec une modulation d'intensité (IMRT) constitue un outil
essentiel pour ajuster les doses en fonction du besoin et réduire la toxicite

visuelle, qui se produit en général 2 années apres la radiothérapie [107] [112].

-147 -



b- Chimiothérapie :

Le traitement des tumeurs de la glande lacrymale est trés controverse,
allant de I’orbitotomie, suivie par la radiothérapie [11, 24] jusqu’a I’exentération

orbitaire.

La plupart des spécialistes préconisent I’exentération orbitaire suivie d’une
radiothérapie externe en cas d’une tumeur maligne a un stade trés avancé, mais
les résultats restent sombres [11] [24] [113].

En cas carcinomes adénoides kystiques de la glande lacrymale, les études
rapportent une réecidive de 55% a 88% dans un délai de 5 a 6 ans associé a un
taux élevé de mortalité. Police et Gamel [114] ont signalé un taux de survie de
moins de 50% a 5 ans, et de 20% a 10 ans, indépendamment des moyens
thérapeutiques  (I’excision, [’exentération, la radiothérapie seule, ou
I’exentération combinée a la radiothérapie). La difficulté du traitement est
principalement attribuable aux particularités anatomiques de la région orbitaire

et au caractere invasif de ce type tumoral [115].

Afin d’améliorer la survie des patients, Meldrum et ces collégues [116] ont
introduit le concept de réduction tumorale, par le biais de la chimiothérapie néo-
adjuvante, dans le traitement des carcinomes adénoides kystiques localement

avances de la glande lacrymale [114].

Pour éviter toute perturbation de la vascularisation tumorale ou une action
directe nocive sur le cerveau, les auteurs ont recommandé 1’administration de la

chimiothérapie par le biais de I'artere carotide externe (IACC) [117].
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Le choix des agents chimiothérapeutiques, Cisplatine et la Doxorubicine,
est basé sur I'efficacité de ces agents dans le traitement des tumeurs épithéliales
des glandes salivaires [118] [119].

Bosniak [7] utilise le 5 flyoro-uracile ou I’adriamycine.

L’utilisation de la chimiothérapie en premicre intention, suivie d’une
intervention chirurgicale et ou d’une radiothérapie, dans le traitement des
carcinomes adénoides kystiques de la glande lacrymale est limitée dans la

littérature, mais certains auteurs la préconisent pour les raisons suivantes [115].

Premierement, la combinaison de Cisplatine et Doxorubicine a demontré

son efficacité dans le traitement des tumeurs de la méme I’embryogenése

(tumeurs de la glande salivaire).

Deuxiemement, les voies d’administration utilisées permettent une tres

forte concentration de Cisplatine, dans sa forme active, dans la zone cible [120]

[121] ce qui permet de détruire plus de cellules tumorales [116].

Troisiemement, ce protocole a permet d’améliorer le taux de survie chez

les patients ayant un carcinome adénoide kystique de la glande lacrymale a un

stade avanceé.

Quatriemement, six cycles de chimiothérapie sont donnés. Le choix de

cette approche est basé sur le principe que lors du diagnostic une tumeur a une
population d'environ 1012 cellules. Une chimiothérapie trés efficace (99%) tue
environ 102 cellules avec chaque application, suggérant que les six applications

pourraient théoriquement parvenir a une guerison.
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Cinquiemement, une fois par semaine, juste avant de recevoir la

radiothérapie, le Cisplatine doit étre perfusé en intraveineux 30 min avant pour

plus de radiosensibiliteé.

Une surveillance clinique s’impose afin de détecter les effets indésirables
de cette chimiothérapie notamment des douleurs orbitaires, des nausees, des
vomissements, une alopécie, une aplasie médullaire nécessitant la transfusion de

produits sanguins, la possibilité d'insuffisance rénale, et ou cardiaque [115]...

David [115] rapporte les dossiers de 9 patients colligés au le département
de la Bascom Palmer Eye Institute (BPEI) couvrant la période allant du 1988 a
2003, avec un carcinome adénoide kystique de la glande lacrymale, qui ont tous
recu une chimiothérapie neo-adjuvante. La rechute a eu lieu chez deux patients
qui n'ont pas terminé la chimiothérapie prescrite, David T a observé chez eux la
survenu de plus de 75% de cytoreduction apres deux cycles de chimiothérapie.

Les sept patients qui ont complété les six cycles n‘ont démontre aucune rechute.

Selon David T (tab. 6), I’intégration de la chimiothérapie dans le traitement
de patients avec un carcinome adénoide kystique de la glande lacrymale a
permis une réduction du taux de recidive tumorale et une amélioration de la

survie globale.

D’autres facteurs sont a prendre en considération tels que la taille tumorale,

I’existence de métastases, et la chimiorésistances...

Toutefois, la trés petite taille de cette série colligée ne permet pas de tirer

des conclusions.
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séries Nombre des patients Survie a 5ans
Font et Gamel * 79 50%
Lee et ces collegues™ 26 38%
Wright et ces collegues * 38 68%
Esmaeli et ces collegues * 26 56%
David T ** 9 73,3%

Tableau 6 : Comparaison de la survie & 5 ans chez des patients traités pour carcinome

adénoide kystique de la glande lacrymale selon les séries de la littérature.

Remarques :

- * : 3D-CRT :radiothérapie conventionnelle tridimensionnelle.

- ** . JACC : traitement par chimiothérapie cyto-réductrice intra-artérielle.
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Chapitre VI

Pronostic
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Le pronostic, pour Resse, dépend du traitement, malheureusement mal

adapté au diagnostic anatomo-clinique pour un certain nombre de raisons :

1. Le diagnostic est incorrect et imprécis lorsque le traitement est entrepris,

2. Le choix du procédé chirurgical doit tenir compte d’un certain nombre

de facteurs pour toutes les tumeurs épithéliales, a savoir:

=N

la tendance a envahir ou a s’étendre a travers la capsule qui doit étre

enlevée avec la tumeur: en bloc.

la tendance a disséminer, contre laquelle il faut prendre beaucoup de
précautions. Les tumeurs mixtes primaires sont souvent unilobulaires
alors que les récidives sont multilobulaires. Cette caractéristique
multilobulaire des tumeurs récidivantes est attribuée a la

déssimination,

la tendance a envahir 1’0os qui sera réséque tout speécialement dans le

cas de 1’adénocarcinome Kystique ;

la tendance des carcinomes en particulier des cylindromes a
I’envahissement nerveux. Le nerf sus-orbitaire, qui est
habituellement enlevé avec 1’exentération, Sera sectionné des son

entrée dans 1’orbite ;

la tendance des adénomes pléomorphes et des tumeurs malignes a
developper des foyers qui peuvent étre laissés en place lors du geste
chirurgical. L’examen complet de la piece et en particulier de la

tranche de section chirurgicale est fondamental.

3. Un abord chirurgical inadéquat. En effet, la plus part des auteurs (Resse,

Wright, Zimmermann, et Adenis) pensent que I’orbitotomie latérale
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avec dépose osseuse est la technique chirurgicale la plus appropriée sur
le plan carcinologique en ce qui concerne le traitement des adénomes
pléomorphes, mais dans notre série d’étude, on a préconisé la voie

antérieure trans-septale.

Au total, il ressort de difféerentes études de la littérature et de I’expérience
du service d’ophtalmologic «A» de I’hopital des spécialités de rabat, les

données suivantes :

1/ PRONOSTIC DES ADENOMES
PLEOMORPHES :

L’adénome pléomorphe est une tumeur parfaitement bénigne qui,

correctement traitée, devrait guérir dans tous les cas. Mais sa gravité réside dans
le fait que si I’exérése n’est pas complete, une effraction capsulaire peut étre
responsable d’un taux élevé de récidive avec, dans un petit nombre de cas, une
évolution vers la malignité. La malignité est en effet un des modes évolutifs

possible de I’adénome pléomorphe.

Cette transformation maligne peut étre locale sous forme de carcinome
dans un adénome pléomorphe de la glande lacrymale, ou a distance associée a
une invasion intracranienne des sinus caverneux, quelgues cas ont été signalés
selon les séries de la littérature [95] [122] [123].

Jung Yong rapporte, en 2007, le cas d’une patiente de 50 ans qui a présenté
une transformation maligne d’un adénome pléomorphe associée a une invasion
intracranienne et spinale survenant 6 ans apres le traitement initiale (exérése

chirurgicale incompléte) [95].
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Le pronostic des tumeurs mixtes bénignes est donc excellent dans la
mesure ou I’ablation chirurgicale respecte la capsule en passant a distance de
cette limite [2].

C’est la qualité de I’acte opératoire qui est alors le facteur déterminant de

I’avenir du patient avec la nature histologique de la Iésion tumorale glandulaire
[2].
Dans I’étude de Font et de Gamel [29]:

% |es tumeurs ayant eu une exérése totale ne récidivent que dans 3%des
casabans

% celles ayant eu une biopsie avant exérese récidivent dans 32% des cas a
sans ;

% celles ayant subi une exérese avec une rupture capsulaire et/ou une
exérese incomplete récidivent dans 21% des cas a 5 ans ;

% la transformation maligne se ferait dans 10% des cas 20 ans apres
I’exérése incompléte, et 30 ans apres dans 20% des cas.

Wright, en 1983 [124] sur 36 cas, ne note aucune récidive avec un recul
maximal del3ans.

Dans notre série :

H Les tumeurs ayant eu une exérese totale n’ont pas récidivé, elles
représentent 75% des cas collige (voir observation N° 1, 2, 3).

% Celle ayant subi une exérese avec une rupture capsulaire a récidivé apres
5 ans (voir observation N° 4) ;

Ainsi les récidives d’adénomes pléomorphes sont essentiellement liées a un

geste chirurgical incomplet ou & une biopsie intempestive [39].
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2 |/ PRONOSTIC DES TUMEURS
MALIGNES [1] :

A - CYLINDROMES :

% Le taux de survie est estimé a 45% a 5 ans.
% La durée moyenne de survie est de 4,5 ans.
% Le taux de récidive est de 79%.

B - TUMEURS MIXTES MALIGNES : [43]

Le pronostic pourrait étre meilleur que pour une tumeur maligne dépassant
les limites capsulaires. Néanmoins, un suivi régulier, tous les 6 mois au debut est
nécessaire. La moindre suspicion de récidive justifierait une biopsie
exploratrice. En cas d’extension de 1’adénocarcinome au-dela des limites de

I’adénome pléomorphe
% Le taux de récidive est estimé a 24%.
% Le taux de survie est estimé a 70% a 5ans.

% La durée moyenne de survie est de 12 a 15 ans [doc A 5]. En revanche,
les patients présentant une invasion intracranienne maligne ont une

survie moyenne de moins de 5 ans [95] [122] [125].
C - ADENOCARCINOMES :

% Le taux de survie est estimé a 43% a 5ans
% La durée moyenne de survie est de 3ans.

% Le taux de récidive est de 93%.
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DANS NOTRE ETUDE NOUS AVONS :

% Un cas de cylindrome (observation N° 5) qui est toujours sous

surveillance clinique et paraclinique.

% Un cas de carcinome épidermoide peu différencié (observation N° 6)
pour le quel il y a eu une récidive locorégionale aprés 2 mois de la
premiére exérese chirurgicale. Malheureusement la patiente a été perdue

de vue

Nous retrouvons donc aussi, a notre échelle, le tres mauvais pronostic des

tumeurs malignes épithéliales de la glande lacrymale

Il apparait & la lumiere des statistiques des auteurs et de notre expérience
que le pronostic est lié au diagnostic histologique et que, quel que soit le
traitement entrepris, | espérance moyenne de vie est de 5ans pour les
carcinomes, a part pour les tumeurs mixtes maligne dont le pronostic est

meilleur.
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Les tumeurs épithéliales primitives de la glande lacrymale représentent
environ 50% des processus expansifs de la fosse lacrymale [1], et 9% des

tumeurs de 1’orbite [2].
Elles sont de types histologiques tres variés.

A travers les résultats que nous rapportons dans ce travail il parait claire
que l’adénome pléomorphe de la glande lacrymale est la tumeur la plus

fréguente dans notre contexte par rapport aux autres types histologiques.

Le bilan clinique et radiologique permet de localiser la tumeur, I'histologie

permet de préciser le type anatomopathologique.

La prise en charge de ces tumeurs nécessite une collaboration étroite entre
divers spécialistes: ophtalmologistes, ORL, neurochirurgiens mais également
radiologues, anatomopathologistes, radiothérapeutes, chimiothérapeutes et

hématologistes.

Leur pronostic est différent selon le type histologique. Le pronostic des
tumeurs mixtes bénignes est excellent, dans la mesure ou I'ablation chirurgicale
respecte la capsule, les patients ayant subis une exérese incompléte ou avec
rupture capsulaire récidivent dans la majorité des cas. Ces récidives sont, le plus
souvent bénignes, mais parfois, elles peuvent se faire sous forme de tumeurs
malignes (tumeurs mixtes malignes) d’ou la contre-indication de la biopsie
tumorale, alors que le pronostic des tumeurs malignes, quel qu'en soit le type,

reste décevant malgre des protocoles chirurgicaux lourds.
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Ainsi, le succes thérapeutique repose sur une prise en charge adéquate qui
dépend du type histologique de ses tumeurs, et sur une surveillance rigoureuse
en post-opératoires qui peut s’étendre sur plusieurs années a fin de détecter les

récidives tumorales.
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Résumé

THESE N°: 161 : LES TUMEURS EPITHELIALES PRIMITIVES DE LA GLANDE
LACRYMALE CHEZ L'ADULTE

Auteur : Mme. Nouama SHIMI
Mots clés : Tumeurs — Lacrymale — Radiologie — Histologie — Biopsie - Orbitotomie.

Les tumeurs épithéliales primitives de la glande lacrymale représentent [1]
prés la moitié des neoformations localisées a la fossette lacrymale. Les
caractéres cliniques, évolutifs, radiologiques permettent d’orienter la décision,
mais ils ne permettent pas de poser un diagnostic de certitude en préopératoire.
Le type le plus fréquent est 1’adénome pléomorphe. Un bilan d’extension
locorégionale s’ impose a la recherche de localisations secondaires.

Notre travail est une étude rétrospective, menée au service d’ophtalmologie
«Ax» de I’hopital des spécialités de Rabat sur une période de 6 ans de 2003
jusqu’a 2009, concernant six patients ayant une tumeur épithéliale primitive de
la glande lacrymale, dont 4 adénomes pléomorphes, carcinome adénoide
kystique (un cylindrome), et un carcinome muco-épidermoide peu différencie.

Les moyens thérapeutiques sont représentés par la chirurgie, la
radiothérapie, et la chimiothérapie. Les indications sont variables en fonction du
type histologique.

Les suites opératoires immédiates ont été, en général, favorables. Aprés un
recul moyen de 2 ans, 4 patients ont trés bien évolué, ils n’avaient pas de signes
de récidive locale ou locorégionale, alors que 2 patients ont eu une récidive
locale. Dans le 4°™ cas d’adénome pléomorphe la récidive est due a I’effraction
capsulaire survenue pendant I’intervention chirurgicale, alors que dans le cas de
carcinome muco-épidermoide peu différencié, elle est due d’une part a I’exérése
incompléte de la tumeur et d’autre part au potentiel d’envahissement
locorégional de ces tumeurs. Ces résultats, comme nous 1’avons vu, influencent
la conduite a tenir et contre-indiquent formellement la biopsie en cas suspicion
d’une tumeur bénigne de la glande lacrymale particuliérement les adénomes
pléomorphes.

Ce travail nous a permit de faire une étude sur le plan épidémiologique,
clinique, histopathologique et thérapeutique des tumeurs épithéliales primitives
de la glande lacrymale tout en comparant nos résultats avec les données de la
littérature.
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Abstract

Thesis N°161: The primary epithelial lacrimal gland tumors for adult
Author: Nouama SHIMI
Key Words: tumors- lacrimal- radiologic- Histologic- Biopsy- Orbitotomy

The primary epithelial lacrimal gland tumors represent almost half the
neoplasms located in the lacrimal dimple. The clinical, evolutionary and
radiological characteristics contribute to the orientation of the decision but not to
diagnose, with certainly, during the pre-operational phase. The most frequent
type is the pleomorphic adenoma. The loco-regional extension of the chek up
necessitates the search for the secondary localisations.

Our work is a retrospective study conducted by the ophtamological service
“A” of the specialties in Rabat, during a period of six years from 2003 until
2009; concerning six patients suffering from primary epithelial lacrimal gland
tumors, among them four pleomorphic adenoma, one adenoid cystic carcinoma
and one, slightly different, mucoepidermoid carcinoma.

The therapeutical means are represented by surgery radiotherapy and
chemotherapy. The indications are varied in function of the histologic type.

The immediate post-operations effects were, in general, appropriate. After
a medical surveillance of two years, four patients recovered to a great extent,
they did not have sign of local or loco-regional recurrence, while two patients
had local recurrence. In the four case, the pleomorphic adenoma recurrence is
due to the breach of the tumor’s pseudo-capsule which took place during the
surgical operation, while in the case of the slightly different adenoid cystic
carcinoma, the recurrence is, on one hand, attributed to incomplete excision of
the tumor, and to the loco-regional potential invasion of the tumor, on the other
hand. The results, as we have seen, influence the way to follow and formally
prohibit the biopsy in case of suspicion of benign tumor of the lacrimal gland
particularly the pleomorphic adenoma.

This work has allowed us to undertake a study on the epidemiological,
clinical, histopathological and therapeutical levelof the primary epithelial
lacrimal gland tumors, during which we are going to compare our findings with
the data of the literature.
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