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NEOPLASIES OCULAXIRES
DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES ET ATTITUDE
THERAPEUTIQUE
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Mr. Ayoub AOMARI
Né le 14 Mars 1989 a Salé
Médecin Interne du CHU 16n Sina de Rabat

THour ['Obtention du Boctorat en Méderine

MOTS CLES : Rétinoblastome — Carcinome — Mélanome — Enucléation

Thermothérapie transpupillaire (T'TT).

JURY
M. ZOUHDI PRESIDENT
Professeur de Microbiologie
S. E. HAMZAOUI RAPPORTEUR

Professeur de Microbiologie

O. CHERKAOUI TRIQUI

Professeur d’Ophtalmologie

A. AMAZOUZI JUGES
Professeur d’Ophtalmologie

M. KABABRI

Professeur de Pédiatrie






- UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
Iﬁfﬁ?\\ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOQUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET
PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique

Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique

Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie

Décembre 1984

Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation

Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale

Novembre et Décembre 1985

Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie

Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib

Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Péediatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie



Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie

Pr. GHAFIR Driss* Médecine Interne

Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique
Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie
Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique
Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie
Pr. CHAMI llham Radiologie

Pr. CHERKAQUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique

Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique

Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique
Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation

Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ESSAKALI HOUSSYNI Leila

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz

ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOQUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
Pr.

ABID Ahmed*
AIT OUMAR Hassan

BOURKADI Jamal-Eddine

Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur ERSM
Urologie

Ophtalmologie

Génétique

Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Oﬁhtalmolo gie

irurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Neéphrologie
Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Péediatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doyen Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*

LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*

ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham*
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed

Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser
TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJIl Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie



Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH EI Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah
Pr. AZI1Z Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane
Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pediatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)



Décembre 2005

Pr.

CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. JROUNDI Laila
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

ACHEMLAL Lahsen*
AKJOUJ Said*

BELMEKKI Abdelkader*
BENCHEIKH Razika

BIYI Abdelhamid*
BOUHAFS Mohamed ElI Amine
BOULAHY A Abdellatif*
CHENGUETI ANSARI Anas
DOGHMI Nawal

ESSAMRI Wafaa

FELLAT Ibtissam
FAROUDY Mamoun
GHADOUANE Mohammed*
HARMOUCHE Hicham
HANAFI Sidi Mohamed*
IDRISS LAHLOU Amine*

KARMOUNI Tariq

KILI Amina

KISRA Hassan

KISRA Mounir
LAATIRIS Abdelkader*
LMIMOUNI Badreddine*
MANSOURI Hamid*
OUANASS Abderrazzak
SAFI Soumaya*
SEKKAT Fatima Zahra
SOUALHI Mouna
TELLAL Saida*
ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJJI Larbi*
AMMAR Haddou*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique

Chirurgie Cardio — Vasculaire

Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique



Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GANA Rachid

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*

Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie
Radiothérapie

Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiene
Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMAHZOUNE Brahim*
AMINE Bouchra
ARKHA Yassir
AZENDOUR Hicham*
BELYAMANI Lahcen*
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
BOUSSOUGA Mostapha*
CHAKOUR Mohammed *
CHTATA Hassan Toufik*
DOGHMI Kamal*

EL MALKI Hadj Omar
EL OUENNASS Mostapha*
ENNIBI Khalid*

FATHI Khalid
HASSIKOU Hasna *
KABBAJ Nawal

KABIRI Meryem
KARBOUBI Lamya
L’KASSIMI Hachemi*
LAMSAOQOURI Jamal*
MARMADE Lahcen
MESKINI Toufik
MESSAOUDI Nezha *
MSSROURI Rahal
NASSAR Ittimade
OUKERRAJ Latifa
RHORFI Ismail Abderrahmani *
ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

Les tumeurs ophtalmologiques comprennent les tumeurs du globe
oculaire et les tumeurs des annexes qui sont la conjonctive, les paupieres et
I'orbite. Ce sont des tumeurs rares mais particulierement éprouvantes car elles

mettent souvent en jeu la vision mais aussi le pronostic esthéetique et vital [1].

Les tumeurs de I’ceil et ses annexes sont multiples et variées, elles ont une
distribution mondiale, et affectent toutes les races, leur frequence réelle est bien
connue dans les pays deéveloppés grace a la tenue rigoureuse des registres des
cancers, par contre dans les pays en voie de développement I’incidence de ces
tumeurs reste difficile a préciser a cause de nombreux facteurs socio-
économiques notamment la rareté des centres spécialises, et la pauvreté de la
population, en Afrique les données spécifiques concernant les néoplasies

oculaires demeurent pauvres et fragmentaire [2].

Au Maroc, les néoplasies oculaires incitent a des consultations
ophtalmologiques de plus en plus fréquentes ce qui entraine une surcharge

ingérable au sein de tous les services d’ophtalmologies.

Ceci oblige a trouver des solutions immédiates, afin d’augmenter les

chances de guérison.

Cependant, ces neoplasies malgré leur danger ont motivé peu d’études
épidémilogiques par rapport aux autres cancers. Les gens demeurent donc

inconscients de ce mal.

Fort heureusement I’organisation des caravanes médicales se penchent
serieusement sur le déepistage de ce fléau, et profitent de leur présence a

proximité de la population afin de les informer et les sensibiliser.
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L’objectif de notre étude est de :

- Déterminer la fréquence des tumeurs oculaires au maroc et dans le

monde.

- Décrire les différents aspects histopathologiques des tumeurs

oculaires.

- Proposer des moyens de prévention, afin de réduire le declenchement

des néoplasies oculaires.
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| 1- Rappels anatomiques
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Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

Le globe oculaire, est constitué d’une enveloppe souple, formée de 3

membranes.

Il contient des milieux transparents et relié au cerveau par le nerf optique,

son diametre est de 24 mm et pése environ 8 g

Il se compose de deux parties séparées par le cristallin (figure 1).

Cornee

Christallin

Pupiile
Humeur
aqueuse

Nerf

Iris .
optique

Fig 1 Image montrant les principaux conposants anatomiques de I’eil [3].
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I11-1- Partie antérieure du globe oculaire

La partie antérieure du globe oculaire est composée de la cornée, I’iris et la

pupille.

La cornée : est une membrane transparente, bombée et fragile. Elle est
constituée de cellules tres fines et contient 78% d’eau, les larmes produites par
les glandes lacrymales et réparties par les battements des paupiéres permettent a
I’ceil de maintenir un taux d’humidité élevé afin que la cornée puisse orienter les

rayons lumineux vers le centre de I’ceil.

La nutrition de la cornée est assurée par les larmes, I’humeur agueuse et

des vaisseaux sanguins

L’iris : pigmenté est responsable de la couleur des yeux, en son centre se
trouve un orifice (la pupille), dont il regle la dilatation ou la rétractation grace a
des muscles lisses. Sa nutrition aussi est assurée par I’humeur agueuse, dans

laquelle il baigne.

La pupille : est un orifice central de I’iris qui permet la pénétration des
rayons lumineux vers la rétine. Son diamétre varie en fonction de I’intensité de

la lumiére de 1 a 8mm.
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11-2- Partie postérieure du globe oculaire

La partie postérieure du globe oculaire comprend le corps vitré, la rétine, la

choroide et la sclérotique.

Le corps vitré : est une masse visqueuse transparente composée de 95%
d’eau et emplissant quasiment tout le globe oculaire. Il assure la rigidité de I’ceil

et amortit les chocs.

La rétine : membrane la plus interne de I’ceil, épaisse vascularisée et
innervée, transforme les rayons lumineux en signaux électriques envoyés au
cerveau grace a une multitude de cellules visuelles photoréceptrices. On
distingue les batonnets et les cones. Les batonnets permettent la vision nocturne,
ils ne sont pas sensibles aux couleurs et ne donnent pas une vision dans les
détails contrairement aux cénes qui permettent la vision des couleurs et des
formes quand I’éclairage est suffisant. Ils captent les trois couleurs primaires
(rouge, vert et bleu) pour reconstruire ensuite les autres. Sur la rétine se trouvent
2 zones particulieres : la macula, située dans I’axe optique de I’eeil ou il n’y a
que des cellules a cOnes ; et la papille optique (ou point aveugle), zone de

pénétration du nerf optique et dépourvue de cellules sensibles.

La choroide : est une membrane intermediaire entre la sclerotique et la
rétine. Richement vascularisée assurant la nutrition de I’iris et des cellules
photoréceptrices de la rétine, avec le corps ciliaire et I’iris la choroide forme
I’uvée. Sa structure lui assure une double fonction : d’une part, elle forme un
écran qui maintient I’intérieur de I’eil en chambre noire, d’autre part, elle le
protege du point de vue thermique empéchant le passage d’une grande partie des

rayonnements extérieurs.
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La sclérotique : la membrane la plus externe et la plus épaisse, protege
I’eil, elle se prolonge en avant par la cornée. De couleur blanchéatre, son
épaisseur est de 1 a 2 mm, forme le blanc de I’eeil. Sa structure tendineuse tres
résistante permet de protéger I’ceil contre les agressions mécaniques. En arriere
elle est traversée par le nerf optique, et dans sa partie antérieure la sclérotique
est recouverte par la conjonctive (fine membrane muqueuse qui recouvre aussi
la face interne des paupieres. Les muscles oculo-moteurs de I’ceil s’inserent au

niveau de la sclérotique[3].
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111- Epidémiologie
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L’oncologie oculaire a benéficié ces dernieres décennies d’importants
progres, permettant la mise en ceuvre de traitements conservateurs tant de
I’organe que de sa fonction sans préjudice en terme de survie du patient, et tout

en limitant leurs complications [4].

De nouvelles techniques d’imagerie médicale surtout I’échographie et la
tomographie en cohérence optique permettant maintenant I’exploration non
invasive des tumeurs oculaires avec une analyse des différentes caractéristiques
épidémiologiques des lésions oculaires et orbitaires adressées a un service

d’oncologie oculaire [5][6].

Une étude épidémiologique a été réalisée au service d’ophtalmologie,
cliniques universitaires de Bruxelles entre le premier novembre 1997 et le
premier novembre 2002, concerne tous les nouveaux patients référés au service,
pour la premiere fois et qui présentent une Iésion tumorale solide ou kystique de
la surface oculaire, des tissus intraoculaires ou orbitaires. Le diagnostic clinique
et para cliniqgue était basé sur I’anamnese, I’age, les signes cliniques,
biomicroscopiques, gonioscopiques, ophtalmoscopiques, échographiques et
radiologiques (scanner, IRM). Le diagnostic anatomo-pathologique est obtenu
par biopsie par cytoponction, biopsie incisionelle, excerése chirurgicale, et /ou
énucléation. Les lésions inflammatoires, infectieuses ou hémorragiques simulant
un processus tumoral ont été exclues de cette série. Par contre les cas
d’hypertrophie congénitale de I’épithélium pigmentaire rétinien ont été inclus, et
qui sont parfois confondus avec une tumeur mélanocytaire, bien gu’il ne s’agisse

pas a proprement parler d’une tumeur [7].

10



Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

Les résultats de cette étude concernent 1257 patients dont 640 femmes et
617 hommes. La plupart des patients sont de type caucasien et viennent des
différentes régions de la Belgigue. Moins de 2% des patients viennent de
I’étranger. Leur &ge moyen est de 52 ans. Les jeunes de moins de 20 ans
représentent 15% de la population étudiée, les adultes entre 20 et 40 ans : 14%,

les adultes entre 40 et 60 ans : 25% et les patients de plus de 60 ans : 46%.

Nous distinguons ainsi les lésions tumorales intraoculaires (iris, papille,
rétine et I’uvée postérieure), des lésions tumorales de la surface oculaire
(conjonctive, pli semi- lunaire et caroncule), des lesions tumorales des annexes
oculaires (paupieres) et des lésions tumorales orbitaires (contenu orbitaire et

glande lacrymale).

La plupart des lésions sont isolées. Soit 6% seulement sont néanmoins

associées a un probleme systémique.

70% des lésions sont identifiées sans approche histologique, les 30% qui

restent sont confirmées par examen anatomo pathologique.
743 lésions bénignes, 475 lésions malignes et 39 Iésions pré malignes.

Les lésions palpéebrales: 36 carcinomes basocellulaires, 20 navi, 13

hémangiomes capillaires, 7 carcinomes spinocellulaires et 4 carcinomes sébaces.

Les lésions de la conjonctive, du repli semi- linaire et de la caroncule : 117

nevi, 31 mélanoses acquises, 24 mélanomes et 13 dermolipomes.
Les lésions iriennes : 64 naevi et 8 melanomes

Les lesions papillaires : 8 mélanocytomes, 1 hémangiome capillaire, 1

hémangiome caverneux et une leucémie lymphoide aigue.

11
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Les lésions rétiniennes : 47 rétinoblastomes, 43 hypertrophies congénitales
de I’épithélium pigmentaire, 8 hamartomes astrocytaires et 8 hémangiomes

capillaires.

Les lésions de I’uvée postérieure (corps ciliaire et la choroide) : 283

mélanomes malins, 275 navi, 29 metastases et 25 hémangiomes.

Les lésions de la glande lacrymale : 4 adenomes pléomorphes, 2 dacryops,

2 carcinomes adénoides kystigues et un lymphome systémique.

Les lésions orbitaires n’incluant pas la glande lacrymale : 20 lymphomes
systemiques, 16 kystes dermoides, 9 hémangiomes caverneux, 8 lymphangiomes

et 5 métastases.

Donc I’uvée postérieure représente la région anatomique la plus exposée au
cancer dans cette étude. Ce qui concerne le sexe il y’a une nette prédominance

féminine par rapport au sujet masculin.

Dans la littérature, il existe de nombreuses publications concernant
I’épidémiologie des tumeurs oculaires et des annexes ainsi, I’étude rétrospective
multicentrique (mélanome 92) a montré I’incidence des mélanomes uveaux en
France sur une anneée, leurs caractéristiques cliniques et anatomiques et les
différentes thérapeutiques employées. L’étude reposait sur un questionnaire de
déclaration des nouveaux cas adressés a 4575 ophtalmologues et sur la revue des
dossiers des principaux centres de traitement spécialisé. Quatre cent douze
nouveaux cas avaient été enregistrés en un an, soit une incidence annuelle de 7
nouveaux cas par 1 000 000 d’habitants, I’age moyen était de 61.5 ans et |l

existait une predominance feminine (56%) [8].

12



Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

Une enquéte américaine basée sur le programme de surveillance
épidémiologique (SEER) du national cancer institute, a révélé une incidence du
mélanome uvéal de 4.3/1 000 000 globalement similaire aux incidences

européennes et stables sur une période de 25 ans.

Au Maroc les études epidémiologiques se focalisent surtout sur le
rétinoblastome, puisqu’il est plus marqué par rapport aux autres néoplasies

oculaires.

L’incidence du rétinoblastome est identique dans tous les pays : 1 cas pour
1800 naissances, le rétinoblastome représente 1 a 3% des tumeurs solides de
I’enfant [9].

Au Maroc, I’incidence est estimee a 50 nouveaux cas par an, dont la plupart
sont des formes sporadiques. Dans I’unité d’oncologie pédiatrique de I’hopital
d’enfants de rabat, le rétinoblastome représente 74% de toutes les tumeurs
orbitaires et de 2% parmi les nouveaux cas de cancers tous types confondus [10]
et [11].

Une étude rétrospective sur le rétinoblastome portant sur 38 patients soit 52
yeux, réalisée au service d’ophtalmologie B a I’hopital des spécialités de Rabat,
durant une période de cing ans allant de janvier 2003 a décembre 2008. Cette
étude avait pour but d’analyser certains aspects clinigues et épidémiologiques du
rétinoblastome, de connaitre les différentes modalités de la prise en charge et les
résultats du traitement en les comparants aux données de la littérature. 1l s’agit
d’une étude rétrospective, basée sur une fiche d’exploitation, ou il a été collecté
les donneées cliniques, radiologiques et anatomopathologiques de dossiers de

I’enfant atteints de rétinoblastome, ainsi il a été photographie les clichés les plus
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démonstratifs afin d’illustrer ce travail. Le mode de recrutement se fait soit par
la voie de consultation aux urgences ophtalmologiques de I’hopital des
spécialités, soit le patient est adresse par nos collegues médecins genéralistes ou

spécialistes des hopitaux périphérigques.

Les résultats de cette étude concernant I’incidence, était en moyenne de 6
cas par an entre janvier 2003 et décembre 2008. L’age des patients variait entre
4 mois et 7ans, 9 enfants sont agés de moins d’un an avec une moyenne d’age de
diagnostic de 2ans et demie. Pour le sexe nous comptons parmi nos malades 16
filles (42.1%), 22 garcons (57,89%) soit un sexe ratio de 1.11 (Figure 2).

¥ GARCON

¥ FILLE

Fig 2 Répartition en des cas de rétinoblastome fonction du sexe [12].
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Concernant le niveau socio-économique 80% des patients sont de bas
niveau socio- economique. 12 cas de consanguinités et 4 cas de rétinoblastome
familial. Le délai du diagnostic est de 06 mois et demi. Le motif de consultation
le plus fréquent est la leucocorie retrouvee chez 30 patients soit 78.94% de cas
avec 25 cas de leucocorie isolée sans d’autre signes cliniques associes, 6 cas
d’exophtalmie, 2 cas de buphtalmie et 5 cas de leucocorie associée au strabisme
(Tableau I).

Tableau I : Classification des motifs de consultation en fonction de leur nombre et leur
pourcentage [12].

Motif de consultation Nombre des cas %
Leucocorie isolee 25 65.78
Leucocorie + strabisme 5 13.15
Exophtalmie 6 15.78
Buphtalmie 2 5.26

L’examen du fond d’ceil a éteé réalisé parfois sous anesthésie générale. 1l a
permis de visualiser la présence d’une tumeur intraoculaire chez 32 patients (les
six autres etant inaccessibles au fond d’ceil), un decollement de la rétine dans
trois cas et un essaimage vitréen ou sous rétinien dans 27 cas, 5 cas étaient de

forme éxophytique.

L’examen général a la recherche d’adéenopathie ou d’hépato- splénomégalie

est revenu normal.
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La forme unilatérale est la plus fréquente et présente dans 24 cas soit
63.15%. Alors que I’atteinte bilatérale représente 14 cas soit 36.84%. L’ceil droit
est legerement plus atteint avec 28 yeux que le coté gauche 24 yeux (Tableau

).

Tableau Il : Fréquence et pourcentage d’atteinte tumorale en fonction des formes
cliniques [12].

Formes Unilatérale Bilatérale
Cliniques Gauche Droit
Nombre 10 14 14
% 63.15 36.84

Concernant I’étude paraclinique, I’échographie oculaire a montré la
présence de rétinoblastome intraoculaire avec des calcifications intra-tumorales
cependant dix patients n’ont pas pu bénéficier de cet examen dd a la non
disponibilité¢ de [I’échographie a [I’hdpital de spécialités. Un seul cas
d’envahissement locorégional a été noté. En ce qui concerne le bilan d’extension
la radiologie pulmonaire ainsi que I’échographie abdominale ont été realisés

chez tous les patients, aucune anomalie n’a pu étre decelee.

L’examen histologique de la piece d’exérese a confirmé le diagnostic de
rétinoblastome, il a été noté 29 rétinoblastomes indifférenciés et 7
rétinoblastomes différenciés et 2 cas de rétinoblastome infiltrant diffus .Le nerf

optique a été envahi dans 9 cas, la choroide chez 29 patients, un cas d’atteinte de
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la chambre antérieure, une extension extra sclérale dans 2 cas et absence

d’envahissement dans 6 cas.

La chirurgie a concerné tous les cas de rétinoblastome unilatéral
essentiellement I’ceil le plus atteint en cas de rétinoblastome bilatéral. 1l
s’agissait d’une énucléation dans 89.47% (34 cas) et d’une exentération dans
10.52% (4 cas). 7 enfants ont bénéficié d’une radiothérapie complémentaire (20
a 50 grays) la chimiothérapie adjuvante a été préconisée chez 28 patients en

raison de I’évolution de la tumeur avec parfois envahissement de I’orbite.

Un seul cas de récidive tumorale au niveau de la tranche de section du nerf
optique a été noté, le patient est décédé malgré une radio- chimiothérapie
adjuvante. 3 patients ont été perdus de vue apres la chirurgie sans aucune idée

sur I’évolution de leur maladie.

A propos de cette étude réalisée entre janvier 2003 a décembre 2008, il a
été noté 6 cas de rétinoblastome par an. Une autre étude réalisée a I’hopital des
enfants de rabat, la répartition annuelle du rétinoblastome a éte évaluée 3 cas par
an entre 1969- 1976 et 8 cas entre 1976-1978, alors qu’une autre faite sur 72 cas

de rétinoblastome I’évalue a 5 cas par an entre 1983-1996 [12].

Une etude a éte réalisée par le centre d’épidemiologie de la région du grand
Casablanca en 2006 sur la répartition des cancers chez les enfants et les
adolescents entre la naissance et 19ans a montré que le rétinoblastome est classé
en quatrieme rang apres les cancers du systeme nerveux central les leucémies et
les tumeurs osseuses. Le rétinoblastome représente 9.7% des cancers de I’enfant
et de I’adolescent (Tableau I1) [13].
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Tableau 111 : Répartition des cancers de I’enfant et de I’adolescent en fonction de la

localisation [13].

Gargons Filles Total

Effectif % Effectif % Effectif %
SNC 46 16 39 16.5 85 16
Leucémies 31 10,4 31 13.2 62 12,1
Tumeurs osseuses 32 10,7 21 8.8 53 10
(Eil (rétinoblastome) 19 6,3 32 13,9 51 9,7
Rein (néphroblastome) 34 11.8 10 4,1 44 8.4
LMNH 22 7.2 20 8,2 42 7.8
Peau 22 7 i3 5.4 36 6,8
LH 20 6,8 13 55 33 6,1
Cavum 20 6,9 9 3.7 29 55
Parties molles 11 3.7 17 7,1 28 53
Systéme nerveux sympathiques 9 2] 7 3.1 16 31
Foie 1 0.4 8 35 8 (117
Thyroide 4 1.5 2 0.8 6 1.1
Autres . 22 7.6 15 6,2 B 6.9

Autre que le rétinoblastome qui est le cancer oculaire le plus fréquent au
Maroc, I’étude épidémiologique des autres types de cancers oculaires au Maroc
est moins importante par rapport a ce dernier, puisque le rétinoblastome est plus
marqué chez la population marocaine. Une grande partie du travail
épidémiologique concernant les tumeurs oculaires réalise par les services
d’ophtalmologies et d’oncologies médicales est focalisée sur le rétinoblastome

plus que les autres tumeurs.

Une étude a été réalisée sur le carcinome épidermoide de la conjonctive a
I’hépital universitaire Hassan Il de Fes. Sur 5ans. Les resultats ont montré la
présence de 12yeux pathologiques, avec une etude anatomo-pathologique

objectivant un carcinome épidermoide de la conjonctive. L’incidence était de 2.4
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cas par an avec un pic de 4 tumeurs en 2009, une tumeur en 2008, 2 tumeurs en
2010 et 2012 et 3 tumeurs en 2011 (figure 3).

w

]

=

dal

*2008 *2009 *2010 *2011 *2012

Fig 3 nombre des cas de carcinome épidermoide en fonction des années. [14].

L’

age moyen des patients était de 62.7, il n’ya pas de différence nette entre

les deux sexes avec un sexe ratio a 1. Pour les facteurs de risque, le phototype

clair représente un facteur constant chez 9 patients. 6 patients sont fortement

exposés au soleil principalement dans le cadre professionnel. 3 patients sont

suivis pour xeroderma pigmentosum, chez un patient une sceur est atteinte de la

méme maladie (consanguinité de premiere degre).
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L’ceil droit est touché dans 9cas et I’eil gauche dans 3cas, la localisation
temporale de la lésion dans 11cas et nasale dans un seul cas. Cette étude a noté
une incidence de 2.4 cas par an pour une population de deux millions
d’habitants[14].
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IV- Physiopathologie
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Les néoplasies  oculaires  possédent  difféerents  mécanismes

physiopathologiques.

Le rétinoblastome qui est la tumeur la plus frequente chez I’enfant se
caractérise par un mécanisme purement génétique, le gene du rétinoblastome est
un anti-oncogene situé sur le chromosome 13. Sa localisation et la mise en
évidence de sa fonction anti-oncogene a constitué une découverte majeure en
oncologie. Lorsque le géne est intact, il empéche le devellopement des cellules

cancéreuses méme si un seul alléle est présent.

L’oncogénese du retinoblastome procéde a I’inactivation séquentielle des
deux alleles ou locus du rétinoblastome par deux mutations successives M1 et
M2.

Le retinoblastome unilatéral est habituellement non hériditaire. Les deux
mutations de nature somatique ciblent une seule et méme cellule rétinienne
entrainant la formation d’un rétinoblastome unilatéral et unifocal. Mais il faut
savoir que 15% des enfants porteurs d’un rétinoblastome unilatéral sont porteurs

du gene et peuvent le transmetre a leur desendance.

Les formes bilatérales et/ou pluri focales (plusieurs tumeurs dans le méme
eil) sont d’origine génétique. La mutation 1 (M1) prézygotique est transmise
par voie gérminale, dans 25% a partir d’un patient atteint et dans 75% d’un
patient non atteint et dans ce cas on parle d’une néomutation avec pour
corollaire une prédisposition tumorale frappant I’ensemble du tissu rétinien et la
survenue d’un retinoblastome bilatéral multifocal en fonction du nombre de
mutation 2 (M2).
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Lorsqu’un allele manque au niveau des cellules germinales, toutes les
cellules de I’organisme n’ont qu’un seul allele ; et chaque fois qu’une cellule
perd son deuxieme allele, elle se transforme en cellule cancéreuse. C’est pour
cela qu’il existe un risque plus élevé que la moyenne de developper un

deuxiéme cancer apres le rétinoblastome chez ces enfants [11].

Chez I’adulte le carcinome et le melanome sont les cancers les plus
fréquents, leur mécanisme physiopathologique reste inconnu cependant, ces

tumeurs ont des facteurs déclenchants qui favorisent leur apparition :
e Les expositions prolongées aux rayons de soleils.
e Une peau et des cheveux clairs tout comme les yeux bleus ou verts.
e |’&ge avancé superieur a 60 ans

En revanche est spécifiquement pour le carcinome on rapporte d’autres

élements declenchants :
e Certains virus (Papilloma virus et le VIH).
e Antécédent de xeroderma pigmentosum. (Figure 4)
e Predisposition masculine.
e | ’expression accrue de la P53 par le gene suppresseur de tumeurs.

e Carcinogenes physique: Les rayons X et Gamma utilisés en

radiothérapie et en imagerie.

e Les patients sous traitement immunosupresseur.
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e Carcinogenes chimique : L’arsenic, les goudrons de houille et les

cytostatiques topiques [14].

Lésion du carcinome
épidermoide de la
conjonctive.

I » !"..'; . L -'I p
* Lésions de xeroderma

' G pigmentosum

Fig 4 : Image d’un patient qui présente des lésions de xerodrma pigmontosum avec un
carcinome epidermoide de I’eeil droit. Photo prise au service d’ophtalmologie du CHU
de Fes [14].
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V-Diagnostic
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V-1 -Tumeurs intraoculaires

Les tumeurs intraoculaires sont essentiellement des tumeurs de I’uvée chez

I’adulte et le rétinoblastome chez I’enfant.

V 1-1- Tumeurs de l'uvée. (Fgure 5)

Choroide

Inis Rétine

L’uvée = la choroide + I'iris+ le corps ciliaire

Fig 5 : Image montrant les différentes structures anatomiques de I’uvée [15].

V-1-1-1- Neevi bénins de la choroide

Ils sont fréquents chez I’adulte, généralement asymptomatiques, découverts
lors d’un examen systématique du fond d’ceil et ne nécessitent qu’un contrdle
annuel du fond d’eeil. La présence d’un navus de grande taille (diametre

supérieur a 7 mm et/ou épaisseur supérieur a 2 mm), la survenue de symptdmes
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visuels (comme des phosphenes), d’un décollement séreux rétinien parfois
mieux visible a la tomographie en cohérence optique, ou la présence de pigment
orange en surface ou pin points en angiographie doivent les rendre suspects et
inciter a une surveillance plus rapprochée du fond d’ceil. Un navus choroidien
peut rester stable pendant plus de 10ans avant de dégénérer en mélanome donc il

faut maintenir la surveillance [16][17][18].
V-1-1-2- Mélanome de I’'uvée

C’est la plus fréquente tumeur maligne primitive intraoculaire chez
I’adulte. 1l touche des sujets dont la moyenne d’age est de 60ans. Son risque
majeur est la survenue de métastases hépatiques (syndrome ceil de verre-gros
foie), les autres localisations métastatiques étant plus rares. Il peut survenir de
novo ou par déegénérescence d’un naevus choroidien. On distingue deux grandes
localisations : le mélanome postérieur de I'uvée, le plus fréquent qui prend
naissance au niveau de la choroide ou le corps ciliaire au fond d’ceil et le

mélanome antérieur de I’uvee, qui prend naissance dans I’iris [19].
A-Facteurs pronostiques :

Reposent essentiellement sur la taille de la tumeur, sa localisation
antérieure, les formes épitheloides et les extensions extrasclérales ainsi que les
anomalies cytogenétiques telles que la monosomie du troisieme chromosome et

I’addition du bras long du huitieme chromosome 8q (Figure 6 et 7).

Environ 50% des patients développent des métastases hépatiques dans les
10 ans [20].
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Chromosome 3 : la monosomie du 3 est
I’'absence de I'un des deux paires.
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Fig 6 : Image d'un caryotype humain [21].
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Bras court du
chormosome 8 (p)

Bras long du
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Fig 7 image montrant une anomalie du chromosome 8 addition du bras long 8qg+ [22].
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B-Clinique :

Dans certains cas, le mélanome peut étre asymptomatique, découvert lors
d’un examen du fond d’ceil pour une autre pathologie par exemple une cataracte.
Parfois, une rougeur de I’ceil localisée sur un quadrant alerte le patient. Mais le
plus souvent, il existe des symptdmes visuels comme une baisse d’acuité
visuelle, des phosphenes (éclairs lumineux répétitifs toujours au méme endroit),
des myodésopsies (mouches volantes) pouvant étre en rapport avec le
saignement de la tumeur dans la cavité vitréenne, un scotome (tache noire dans
le champ visuel) ou une amputation du champ visuel pour les tumeurs les plus
volumineuses. Devant I’'un quelconque de ces symptdmes, une consultation
ophtalmologique s’impose dans les plus brefs délais [23].

C- Paraclinique :

Le diagnostic du mélanome repose essentiellement sur I’examen du fond
d’ceil. 1l permet de visualiser la tumeur sous forme d’une masse plus ou moins
pigmentée parfois associée a un décollement de la rétine (Figure 8).

La masse tumorale
pigmentée

T i Ny

Fig 8 : Image du mélanome malin de I’uvée au fond d’ceil [24].
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L’échographie oculaire donne les dimensions de la tumeur et confirme le
diagnostic. La tumeur est hypoéchogene a la base avec souvent une excavation
choroidienne. Une angiographie en fluorescence compléte ce bilan paraclinique.
La biopsie pour examen anatomopathologique n’est en général pas pratiquee
lorsqu’on effectue un traitement conservateur. Néanmoins, de plus en plus
souvent, une biopsie a I’aiguille est proposée afin de réaliser une étude
cytogenétique de la tumeur. Un bilan d’extension est obligatoire repose sur une
échographie hépatique plus une radio standard thoracique tous les 6 mois
pendant 10 ans [25].

V-1-1-3- Hémangiomes

Ce sont des tumeurs bénignes de la choroide peu fréquentes. Elles sont en
général lentement évolutives mais peuvent, si elles grossissent, entrainer un
décollement seéreux rétinien responsable d’une baisse d’acuité visuelle. Elles
apparaissent au fond d’ceil comme une masse orangée (Figure 9) tres
caractéristique. En échographie la leésion est hyperéchogéene. En cas de doute,
I’angiographie au vert d’indocyanine permet de confirmer le diagnostic en
montrant une imprégnation précoce avec un phénomene de wash out (Figure
10). Les hémangiomes peuvent poser des problemes de diagnostic différentiel
avec un melanome achrome ou une metastase. L’expérience du clinicien est
importante pour poser le diagnostic, et il faut garder a I’esprit que I’IRM peut
différencier un hématome d’une tumeur qui prend le contraste apres injection de
gadolinium mais ne peut pas différencier les tumeurs choroidiennes entre
elles[26].
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Masse peu saillante rouge orangée
caractéristique de I’lhémangiome

Fig 9 Image du hémangiome choroidien au fond d’ceil [27].

Remplissage précose avec
vaisseaux nouricieres visibles.

Accentuation de la fluorescence.

Décroissance tardive. Phénomeéne
de wash out dans 72% des cas.

Fig 10 Image caractéristique de I’lhémangiome a I’angiographie
au vert d’indocyanine [27].
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V-1-1-4-Métastases choroidiennes

Parmi les tumeurs intraoculaires les plus fréequentes chez I’adulte. Elles
peuvent survenir dans le cadre d’une pathologie carcinologique connue ou étre

révelatrices de la maladie. Elles peuvent étre multiples et bilatérales.
A-Etiologies :

Dans 16 a 18% des cas, la tumeur primaire est inconnue. Chez I’homme il
faut surtout retenir le cancer du poumon retrouve dans 52% des cas, chez la
femme le cancer du sein est I’origine des métastases choroidiennes dans 78%
des cas. Le plus souvent il s’agit d’adénocarcinomes, rarement de sarcomes ou
hémopathies (lymphomes ou leucémies).L’origine thyroidienne est extrémement

rare.
B-Diagnostic :

En général, il existe des signes visuels réveélateurs (baisse de l’acuité
visuelle et/ou amputation du champ visuel). L’examen du fond d’ceil retrouve
des masses choroidiennes achromes souvent associées a un décollement de la
rétine et rapidement évolutives. Si I’origine primitive n’est pas connus il faut
réaliser un bilan général comprenant surtout une mammographie et un scanner

thoraco-abdomino-pelvien, une biopsie a I’aiguille est parfois utile [28] et [29].
C-Diagnostic différentiel :

Les métastases choroidiennes uniques doivent étre différenciées des

mélanomes achromes [30].
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V-1-2- Rétinoblastome

Il s’agit d’une tumeur hautement maligne de la rétine touchant
essentiellement le nourrisson et le jeune enfant. La moitié des rétinoblastomes
est diagnostiquee avant I’age de deux ans et 45% touchent les deux yeux avant
I’4ge de 15mois. Le développement du cancer est dd a une mutation présente sur
chacun des deux chromosomes 13 (Figure 11) [31][32][33].

Centromere

- —

Bras court (p) Chromosome 13 chromosome

- acrocentrique
H Bras long (q)

Fig 11 Image du chromosome 13 [34].

V-1-2-1- Profil génétique

Le rétinoblastome est un modele de développement tumoral par défaut
d’anti- oncogene. Premier gene suppresseur de tumeur pressenti, puis
identifié[35].

Le gene RB1, qui joue un role majeur dans la régulation du cycle cellulaire,
se situe au niveau du bras long du chromosome 13. Le développement d’un

rétinoblastome est lié a I’inactivation necessaire des deux alleles du gene RB1,
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par mutation ou délétion. Chez les enfants prédisposes, le premier événement
est constitutionnel et toutes les cellules de I’organisme portent un allele muté, la
seconde altération est acquise et présente dans les seules cellules tumorales ;
chez les autres enfants non predisposés (ne possedant pas de formes familiales
bilatérales) ces deux événement sont somatiques et acquises au niveau d’une

cellule de la rétine.

L’analyse genétique s’appuie sur des tests moléculaires sophistiqués : La
recherche directe d’une mutation constitutionnelle du gene RB1 a partir d’un

préléevement sanguin [36][37].

Il s’agit le plus souvent de mutations ponctuelles ou parfois de délétions, on
identifie rarement un réarrangement complexe du gene dans le bras long du
chromosome 13, associé a un retard psychomoteur et staturo-pondéral, voire un

syndrome polymalformatif [38][39].

La recherche directe des deux mutations somatiques du gene RB1 retenues
comme responsables du rétinoblastome lorsqu’une énucléation a été réalisée un
test constitutionnel est ensuite pratiqué pour rechercher la présence d’une des
deux altérations. L’identification indirecte, lorsqu’aucune altération du gene
RB1 n’est identifiée, des marqueurs intragéniques ou flanquant le gene RB1
communs chez les membres de la famille avec I’enfant atteint. L’étude de la
perte d’allele dans les cellules tumorales s’ajoute aussi aux autres techniques

d’analyse génétique citées au-dessus [40][41].
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V-1-2-2- Diagnostic positif
A-Clinique :

Deux principaux signes cliniques du rétinoblastome qui sont le strabisme et
la leucocorie. Le strabisme est le signe le plus précoce (figure 12). Au cours des
six premiers mois de vie, le strabisme qui traduit une mauvaise vision devient
rapidement constant et ne doit pas étre confondu avec un spasme
d’accommodation physiologique du nourrisson. Une tumeur de seulement 2-
3mm de diametre peut provoquer un strabisme d’origine organique. De toute
facon, il est tres important de consulter un ophtalmologiste quel que soit le type
de strabisme, un examen au fond d’ceil permet de faire la différence entre un
strabisme du rétinoblastome et les autres causes du strabisme. La précocité de
cet examen est tres importante, car il permet de diagnostiquer et traiter tot la

tumeur.

Strabisme

Strabisme Strabisme
convergent divergent

Fig 12 Les différents types de strabisme [42].
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La leucocorie ou reflet blanc de la pupille (figure 13) est un signe plus
tardif témoignant déja d’une tumeur plus évoluée. Présent dans 50% des cas,
Elle peut étre visible sur les photographies au flash lorsque I’on n’utilise pas le
systéeme anti -yeux rouges. Dans ce cas, quand il existe un rétinoblastome
unilatéral, il existe une pupille blanche sur I’ceil malade alors que sur I’eil sain,
la pupille est orangée. Au début, la leucocorie peut ne pas étre constante, visible
avec certains éclairages et seulement dans certaines directions du regard. 1l faut
savoir écouter les parents ou I’entourage qui décrivent ce symptdme et faire

pratiquer rapidement un examen ophtalmologique du fond d’ceil.

La leucocorie :
reflet blanc de la

pupille

Fig 13 Image montrant un reflet blanc de I’eil droit ou leucocorie [1].

Si le rétinoblastome n’est pas diagnostiqué au stade de la leucocorie, le
tableau s’aggrave rapidement avec apparition d’une inflammation, d’une
hypertonie avec buphtalmie (distension sclérale), voire d’une exophtalmie

parfois inflammatoire en rapport avec I’envahissement de I’orbite par la tumeur.
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Ces tableaux sont rares en France mais fréquents dans les pays en voie de
développement. Au Maroc pas mal de fois on trouve des enfants avec des signes
cliniques témoignant d’un retard de diagnostic de retinoblastome avec des

signes inflammatoires voire une exophtalmie ou buphtalmie [43][44][45].
B-Paraclinique :

Le diagnostic repose sur I’examen du fond d’ceil sous anesthésie générale.
Le rétinoblastome endophytique apparait comme une tumeur blanche richement
vascularisée se développent vers la cavité vitréenne avec de nombreux flocons
blanchatres flottant dans le vitré (figure 14). Les formes exophytiques se
présentent sous forme d’un décollement de la rétine derriere lequel on apercoit
les masses saillantes parfois calcifiées en partie blanches avec dilatation

angiomateuse des vaisseaux.
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Tumeur blanche richement vascularisée
en rapport avec le retinoblastome

Fig 14 Image du retinoblastome au fond d’ceil [1].

L échographie oculaire est utile montrant I’extension des masses trés

échogenes (hyperéchogene) (Figure 15) [46][47].

L’IRM est préférable au scanner chez ces enfants (chez qui toute irradiation
méme minime est a éviter en raison du risque mutagene) et permet de bien
analyser une extension éventuelle au niveau du nerf optique. L’IRM nécessite
toujours une sédation profonde ou une anesthésie générale pour assurer
I’immobilité complete de I’enfant. La recherche d’une atteinte tumorale du nerf
optique est tres importante & I’IRM car il change totalement la démarche

thérapeutique. Plus que I’extension tumorale au nerf optique I’IRM permet aussi
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de chercher une extension tumorale vers les structures méningées et

ganglionnaires [48][49].

Processus tumoral
hyperéchogene a
I’échographie

Fig 15 Image du rétinoblastome a I’échographie sous forme d’un processus tumoral
tissulaire hyperéchogeéne [12].

C-Histologie :

Sur une piece d’exérese, le rétinoblastome macroscopiquement apparait
comme étant une tumeur blanc-jaunatre ou grisatre, friable, crayeuse le plus
souvent plurifocale, parsemée de foyers de calcification et vascularisée en
surface. On distingue macroscopiquement trois variétés selon le point de départ

de la tumeur :

1- La forme endophytique : La plus frequente constituée d’une ou plusieurs
tumeurs indépendantes ou coalescentes, saillantes, rondes, ovales polylobées a
surface lisse ou bosselée de taille variable. De coloration blanchatre (Figure 16).

Les tumeurs sont localisées au hasard sur la rétine. Ces derniéres présentent
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frequemment deux caracteristigues presque pathognomoniques: les
calcifications intra-tumorales et I’essaimage vitréen (plus la Iésion est saillante

plus elle a tendance a envahir le vitree).

2- La forme exophytique : est plus rare (Figure 17). Elle donne rapidement
un décollement exsudatif d’abord partiellement localisé au partour de la tumeur

puis évoluant vers le décollement total.

3- La forme mixte : Endophytique et exophytique sont associées a un

décolllement de la retine partiel de degré variable.

Aspect macroscopique du rétinoblastome
endophytique sous forme d’une masse
blanchéatre ronde envahissant le vitrée

Fig 16 Image d’un rétinoblastome endophytique avec extension

de la tumeur vers le vitrée [12].
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Image du rétinoblastome exophytique au
fond d’ceil avec decollement éxsudatif

Fig 17 Image d’un rétinoblastome exophytique [13].

L’aspect microscopique du rétinoblastome varie en fonction de la
différentiation cellulaire, montrant une prolifération tumorale d’architecture
massive et comportant généralement d’importants remaniements nécrotiques et

des micro-calcifications. Ainsi on distingue :

1- Le retinoblastome indifférencié : C’est la forme la plus fréquente,
constitué de petites cellules rondes ou polygonales a gros noyau tres basophile
de forme variable. Les mitoses sont trés nombreuses et le rapport nucléo-

cytoplasmique est tres éleve.

2- Le rétinoblastome différencié ou rétinocytome : Le premier degré de
differentiation est les rosettes de Flexner-Wintersteiner, structures hautement
typique du rétinoblastome, ces rosettes sont formees par des cellules cubiques ou
cylindriques, a noyaux basal, disposés radialement autour d’une lumiere
centrale. Quant aux rosettes décrites par Horner Wright, moins typique car elles
sont présentes dans d’autres tumeurs, elles se distinguent de celle de Flexner-

Wintersteiner par I’absence de lumiere centrale (Figure 18).
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Image montrant les rosettes de Flexner-
Wintersteiner avec présence de cellules
cubiques ou cylindriques autour d’une
lumiére centrale

Image montrant les rosettes de Horner-
Wright, avec absence de lumiére centrale

Fig 18 Image montrant la différence entre les rosettes de flexner-wintersteiner
spécifiques du retinoblastome et les rosettes de Horner-Wright [50].

V-1-2-3 Diagnostic différentiel

Le diagnostic différentiel est parfois difficile avec les formes évoluées de la
maladie de coats, avec des tumeurs rares du corps ciliaire comme le
médulloépithéliome ou avec la persistance du vitré primitif. Il existe des formes
infiltrantes de rétinoblastome particulierement trompeuses. Les autres
pathologies de I’eeil qui donnent la leucocorie peuvent tromper I’examinateur
notamment la cataracte congeénitale due a la rubéole, certaines parasitoses
oculaires touchant I’enfant, le décollement post traumatique de la rétine et le

décollement de la rétine tractionnel (rétinopathie des prématurés) [51].
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V-2 - Tumeurs conjonctivales

Sont tres variées mais heureusement peu frequentes. Elles sont séparées en
fonction de leurs origines histologiques, ainsi on distingue des lésions
mélanocytaires depens des cellules mélanocytes, des tumeurs épithéliales, et les
lymphomes [52][53].

V-2-1- Neevi bénins de la conjonctive

Ils sont fréquents et sont souvent congénitaux mais deviennent apparents
entre 4 et 10 ans. En I’absence d’évolutivité suspecte, leur exérése n’est pas
indispensable. Les navi bénins de la conjonctive leur diagnostic repose
essentiellement sur la clinique avec I’étude histologique de la biopsie obtenue

par exérese [54].
V-2-2- Mélanoses acquises primitives avec atypies

Il s’agit d’une coloration brune, acquise, unilatérale, morcelée et diffuse de
la conjonctive (Figure 19) qui apparait a I’age moyen, principalement chez les

sujets a phototypes clairs [55].
V-2-2-1- Diagnostic positif

Cliniguement une mélanose acquise primitive est suspecte d’atypie si elle
touche plus d’un quadrant conjonctival, en présence d’une lésion nodulaire ou
d’une vascularisation associée, et si un antéecédent de mélanome conjonctival est
rapporté ; dans ces cas, apres un examen clinique précis de I’ensemble de la
conjonctive, documenté par des photographies numériqgues, une biopsie exérese
en bloc des zones suspectes a visée diagnostique doit étre réalisee pour

confirmation de diagnostic en respectant les regles carcinologiques. Des biopsies
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étagees peuvent parfois se discuter, uniquement pour les cas de mélanose tres
étendues. L’examen histologique montre une prolifération intra-épithéliale
diffuse de melanocytes atypiques, avec un hyperchromatisme nucléaire plus
inversion du rapport nucléo-cytoplasmique. Des mitoses peuvent se voir,
I’architecture de la prolifération est le long de la membrane basale mais peut

aussi former de petites theques appendues a la basale, ou parfois avec ascension

intraépithéliale (aspect pagétoide).

Aspect brun morcelé et diffuse d’une
melanose atypique de la conjonctive

Fig 19 Image d’une mélanose aquise primitive avec atypie [56].

V-2-2-2- Diagnostic différentiel

Les principaux diagnostics différentiels sont les melanoses raciales et les
pigmentations secondaires : argyrose ou sidérose. Elle faut aussi faire la
différence entre une meélanose acquise primitive de la conjonctive et un

mélanome conjonctival ou un naevus bénin de la conjonctive.
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V-2-3 Mélanomes conjonctivaux :

Ils peuvent se développer sur un navus, sur une mélanose primitive acquise

ou de novo [57].

Ils touchent les adultes d’age moyen, caucasiens, moins fréquemment les

populations noires et asiatiques [58][59].

Le mélanome de la conjonctive est aussi beaucoup moins courant que
d’autres types de mélanome, comme le mélanome de I’eil (mélanome

intraoculaire) ou le mélanome de la peau.
V-2-3-1- Diagnostic positif

Le diagnostic du mélanome de la conjonctive repose essentiellement sur la
clinique, toute lésion pigmentée de la conjonctive impose la réalisation de
photographies qui permettront la surveillance des lésions d’allure bénigne mais
aussi le diagnostic récent, ces suivis devant étre trimestriel pendant les deux

premieres années puis annuel a vie.

Le mélanome se présente comme une lésion d’apparition récente,
pigmentée brun foncé ou brun clair (figure 20) mais parfois achromique en
relief, avec des vaisseaux nourriciers dilatés et sans inclusion cytoplasmique. La
localisation la plus fréquente est I’espace interpalpébral mais toutes les régions
de la conjonctive peuvent étre touchées (le formix, la caroncule, la conjonctive
palpébrale ou la cornée.). Les formes multifocales surviennent frequemment sur
les mélanoses avec atypies. Au niveau de la paupiere supérieure la tumeur n’est

pas visible au début, ce qui rend le diagnostic plus difficile.
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Les mélanomes conjonctivaux présentent le double risque d’un fort taux de
récurrence locale et d’une dissemination métastatique par voie lymphatique. Un
bilan d’extension soigneux doit étre réalisé au niveau des aires ganglionnaires
cervicales par IRM ou tomographie par émission de positions (TEP)-scanner.
Un curage ganglionnaire est parfois nécessaire. La technique du ganglion
sentinelle est en cours d’évaluation dans certains centres. Les melanomes
conjonctivaux sont volontiers récidivants et les récidives augmentent le risque
de métastase ganglionnaire ou a distance. La mortalité de cette tumeur est

d’environ 30%. Elle est rapidement progressive et doit étre considérée comme

une urgence thérapeutique [60][61].

Aspect brun foncé et pigmenté en
! § rapport avec un mélanome conjonctival

-

Fig 20 Image du mélanome malin de la conjonctive [62].
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V-2-3-2- Diagnostic différentiel

Il faut différencier le mélanome du naevus bénin de la conjonctive ou d’une

mélanose acquise primitive.
V-2-4 -Tumeurs de I’épithélium conjonctival

Ce sont des tumeurs qui regroupent plusieurs types de lésions de malignité
différente mais dont les aspects multiples rendent souvent difficile le diagnostic
qui ne s’obtiendra que par histologie. Ces lésions vont de la simple dysplasie au

carcinome invasif en passant par le carcinome in situ
V-2-4-1- Diagnostic positif

Il est cliniguement souvent tres difficile de distinguer les dysplasies des
carcinomes in situ et des carcinomes invasifs, I’examen anatomo-pathologique
reste le seul moyen pour déterminer le type de la tumeur. La prise en charge
post-chirurgicale apres I’exérese tumorale et la confirmation histologique est
toujours différente selon le type histologique. Ces tumeurs siegent le plus
souvent dans I’aire de la fente palpébrale, au limbe en nasal ou en temporal,
envahissant plus ou moins la cornée. Elles ont en générale une faible épaisseur,
leurs couleur va du gris blanc au gris rouge, d’aspect gélatineux finement
translucide, leurs formes sont tres diverses et les lésions sont bien délimitées

cliniguement, ce qui n’est pas forcément le cas histologiguement [63].

Pizzarello et Jakoblec ainsi qu’Erie ont les premiers décrit les différents
types de présentation clinique avec de nombreuses présentations intriquées. On
peut toutefois individualiser plusieurs grandes formes cliniques : une gélatineuse
et limbigue avec ou sans vaisseaux intrinseques et avec ou sans invasion

cornéenne pseudo pagétoide; une leucoplasique; une pseudo-papillomateuse et
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une pseudo-ptérygoide en raison de I’association fréquente a un pinguéculas ou
un ptérygion. Une forme nodulaire et une forme infiltrante se rencontrent

essentiellement dans le carcinome invasif [64].

Les carcinomes in situ cliniquement, se caractérisent par la présence d’un
fin réseau néo- vasculaire intralésionnel avec un aspect typique de digitation en

tire- bouchon (Figure 21).

Une fine membrane grisatre peut venir recouvrir I’épithélium cornéen
adjacent a la tumeur mais reste facilement clivables. Ils ont une forte tendance

récidivante sans métastase et évoluent vers un carcinome épidermoide invasif en

I’absence de traitement adapté [65].

Image d’un carcinome in situ de la
conjonctive. Présence d’un réseau
neo vasculaire avec digitation en tir
bouchon

Fig 21 Image d’un carcinome in situ de la conjonctive [62].
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Le carcinome invasif est plus rare, plus saillant, et peut prendre des aspects
atypiques a types de Masquerade syndrome. Il a un risque métastatique et de
récidive locale non négligeable. Il survient sur une lésion précancéreuse ou de
novo. On remarque plus souvent la présence de vaisseaux satellites dilatés. Ils
s’associent plus régulierement a une leucoplasie (Figure 22) de surface plus ou
moins importante. Des invasions intraoculaires et orbitaires sont possibles sur
les formes évoluées. Il faudra systéematiquement vérifier les aires ganglionnaires

avant tout acte chirurgical.
V-2-4-2- Bilan d’extension :

Surtout pour les carcinomes invasifs un bilan d’extension est nécessaire

avec une attention particuliere sur les aires ganglionnaires cervicales.

Généralement exploration se fait par TEP-scanner ou IRM.

Image d’un carcinome
épidermoide invasif de la
conjontive avec la présence de
dépbt blanchatre leucoplasique

Fig 22 Image d’un carcinome épidermoide invasif de la conjonctive avec la présence de
leucoplasie (dép6t blanchatre leucoplasique) [14].
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V-2-5- Les lymphomes

Les lymphomes conjonctivaux sont retrouvés habituellement chez des

sujets ageés sous forme d’une masse saumonée comblant le cul de sac [66].

Ce sont souvent des lymphomes de type MALT (tissu lymphoide associé

au muqueux). Le plus souvent il s’agit d’un lymphome B rarement T [67][68].
Il peut s’agir d’une tumeur isolée ou systémique (lymphome systémique).

Le diagnostic clinique est souvent retardé, Elle apparait sous la forme
d’une lésion diffuse, de coloration rose (type saumon fumé), de faible épaisseur,
localisée dans le stroma et souvent au niveau des culs de sac conjonctivaux
(Figure 23).

Apres confirmation histologique du diagnostic sur une biopsie, un bilan
complet est impératif afin d’éliminer un lymphome systéemique présent dans 20

a 30% des cas selon les séries.

Dans le cas du lymphome systémique I’atteinte générale peut se révéler
plusieurs mois aprés le diagnostic histologique initial du lymphome

conjonctival.

Il faut toujours faire la différence entre la forme isolée et la forme

systemique car I’attitude thérapeutique est differente [69].
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Lésion rosatre type saumon
fumé caractéristique du
lymphome de la conjonctive

Fig 23 Image d’un lymphome de la conjonctive sous forme d’une Iésion rosatre (type

saumon fume) [62].

V-2-6- Tumeurs métastatiques

Ces tumeurs siégent rarement au niveau de la conjonctive. Elles peuvent
provenir de carcinome mammaire, de melanome cutané ou d’autres tumeurs.
Elles se présentent comme des tumeurs stromales, volumineuses, vascularisees
et de couleur jaunatre, sauf pour les metastases des melanomes cutanés qui sont

habituellement pigmentées.
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V-3- Tumeurs malignes des paupieres :

Elles comportent essentiellement des tumeurs épithéliales (carcinome
basocellulaire et carcinome épidermoide), qui sont les plus fréquentes, des
adenocarcinomes sébacés, des mélanomes malins qui sont plus rares et des

lésions exceptionnelles du carcinome a cellule de Merckel [70][71].
V-3-1- Carcinome basocellulaire

Il est de loin le plus fréquent des tumeurs malignes palpebrales. Il est

d’évolution lente et n’entraine pratiquement jamais de metastases.

Néanmoins, la malignité locale nécessite une prise en charge adéquate avec
exérese chirurgicale complete des la premiere intervention, ce qui garantie

|’absence de récidives ultérieures.
V-3-1-1- Diagnostic positif

Repose essentiellement sur la clinique et I’histologie. Cliniquement, le
carcinome basocellulaire se présente comme un nodule perlé souvent ulcéré au
centre s’accompagnant d’une chute des cils et d’une induration a la palpation
(Figure 24). 1l existe aussi des formes infiltrantes sclérodermiformes aux limites
mal définies. La découverte d’adénopathie satellite doit faire rechercher une

infection associee [72].

Sur le plan anatomo-pathologique, La tumeur est caractérisée par une

prolifération des cellules basaloides envahissant le derme.
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Nodule perlé ulcére avec chute des
cils en regard

Fig 24 Image montrant un carcinome basocellulaire de la paupiéere inferieure avec
aspect sous forme d’un nodule perlé ulcéré au centre avec chute des cils en regard de la
Iésion [1].

V-3-1-2- Diagnostic différentiel

Avec les autres atteintes tumorales des paupiéres notamment le carcinome
épidermoide, spinocellulaire, sébacé, a cellule de Merckel et le mélanome

cutanée des paupiéres.
V-3-2- Autres tumeurs cancéreuses des paupiéres

Elles sont plus rares mais aussi plus rapidement progressives et peuvent
métastaser aux aires ganglionnaires et aux autres organes, ce qui en fait toute la
gravité. Apres I’exérese chirurgicale, un bilan d’extension doit étre réalisé, en
particulier au niveau des ganglions cervicaux (TEP-scanner pour les carcinomes
épidermoides et les mélanomes, scanner ou IRM pour les adénocarcinomes

sébacés).
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V-3-2-1- Carcinomes épidermoides

Le carcinome épidermoide de la paupiere est peu commun et représente

environ 5% de toutes les tumeurs de la paupiére.

Il peut apparaitre a partir d’un état précancéreux, comme la kératose sénile

ou la maladie de Bowen.

Le carcinome épidermoide a tendance a se comporter plus agressivement
que le carcinome basocellulaire, avec un risque de propagation tumorale d’ou un

intérét au bilan d’extension.

Il est souvent précédé d’un carcinome in situ, d’une kératose actinique ou
d’un xeroderma pigmentosum. Il se présente comme une excroissance avec

crodte ou corne cutanée en surface.

Il peut étre particulierement grave chez les patients immunodéprimes.
Histologiqguement, il existe une prolifération de cellules atypiques avec
franchissement de la basale et parfois une organisation de la kératine en globes

cornés. Le risque metastatique est notable si la tumeur dépasse 6mm.
V-3-2-2- Carcinome sébacé

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

oculaire, prenant I’aspect d’une blépharoconjonctivite (Figure 25).
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Histologiquement, on constate des lobules de cellules de type sebace.

L’ envahissement ganglionnaire n’est pas rare et les métastases surviennent dans

environ 20% des cas [73].

Image du carcinome sébacé

Fig 25 Image d’un carcinome sébacé sous la paupiére supérieure [74].

V-3-2-3- Carcinome a cellules de Merckel

Encore appelé carcinome neuroendocrinien cutané, il se présente comme
un nodule violacé indolore (Figure 26). Il est rapidement progressif et son

potentiel métastatique est important.

Un bilan d’extension est obligatoire en cas de retard de diagnostic.
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Nodule violacé indolore caractéristique
du carcinome a cellule de merckel

Fig 26 Image montrant un carcinome a cellule de merckel sous forme d’un nodule
violacé indolore [75].

V-3-2-4- Mélanome malin cutané

Il représente moins de 1% de toutes les néoplasies des paupiéres. Il se
développe le plus fréquemment au niveau de la paupiere inférieure. Les
caractéristiques cliniques les plus frequemment retrouvees sont la pigmentation,
la croissance tumorale et la présence d’ulcération ou d’hémorragie. Une lésion

cutanée précancéreuse de type lentigo peut préexister.
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V-4- Tumeurs orbitaires

Les tumeurs de I’orbite se développent dans les tissus et les structures qui
entourent le globe oculaire. La plupart des adultes atteints d’une tumeur de

I’orbite ont prés de 60 a 70 ans.
Les tumeurs de I’orbite chez I’adulte sont différentes que celles de I’enfant.

Les tumeurs bénignes de I’orbite grossissent lentement alors qu’une
exophtalmie augmentant rapidement suggéere plutot une tumeur métastatique ou

un rhabdomyosarcome [76].

Les pseudotumeurs inflammatoires peuvent poser des problemes de
diagnostic différentiel avec les tumeurs malignes, surtout dans leurs formes
aigues. Elles s’accompagnent alors d’une exophtalmie inflammatoire avec

douleur pouvant faire suspecter un processus malin.
Parfois seule la biopsie permet d’orienter vers une lésion inflammatoire.
V-4-1 Diagnostic positif
V-4-1-1- Signes cliniques

L’orbite est une petite region. Les tumeurs de I’orbite peuvent exercer une

pression sur d’autres structures de I’ceil ce qui peut causer :

e Un renflement ou protrusion de I’eil appelé exophtalmie (Figure

27) (le signe le plus important).

e Un changement de la vision (vision légerement floue, vision double

(diplopie), perte de vision).

e Anomalie de la pupille
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e Changement du fonctionnement des muscles oculaires.

e Douleur (due au cancer présent dans I’os ou le nerf optique).

Protrusion unilatéral
gauche ou exophtalmie

Fig 27 Image d’une protrusion de I’eil ou exophtalmie le signe le plus important en cas

des tumeurs orbitaires [77].

V-4-1-2- Paraclinique :

Radiologiquement I’échographie oculaire et le scanner de I’orbite plus IRM
sont systématiquement demandés. L’IRM permet aussi de vérifier la présence

d’un lymphome a localisation cérébrale ou méningée.

Histologiquement : La biopsie aprés exérése tumorale joue un réle
important dans la confirmation du diagnostic, détermination du type et du grade
histologique de la tumeur, ainsi le caractere malin ou bénin de la tumeur qui

oriente la prise en charge thérapeutique.
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V-4-1-3- Stadification et type histologique
A - Stadification TNM des tumeurs orbitaires
T : Taille de la tumeur - Tx : Impossible d’évaluer la tumeur primitive.
¢TO : Aucun signe de la tumeur primitive ;
eT1: Tumeur de 15 mm ou moins ;

T2 : Tumeur de plus de 15 mm ne s’étend pas au globe oculaire ou a la

paroi osseuse de I’orbite ;
T3 : Tumeur de toute taille s’étend a la paroi osseuse de I’orbite ;
T4 : Tumeur s’étend a une ou plusieurs des structure suivantes :
- Globe oculaire.
- Fosse nasale ou sinus paranasaux.
- Systeme nerveux central (cerveau, moelle)

N : Atteinte ganglionnaire régionale - Nx: Impossible d’évaluer les

ganglions lymphatiques régionaux.
oNO : Aucune métastase ganglionnaire ;
oN1 : Présence des métastases ganglionnaires.
M : Métastase a distance
¢MO : Absence de metastases a distance ;

eM1 : Présence de métastases a distance.

59



Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

B - Types histologiques :

B-1- Chez I’adulte :

Les tumeurs orbitaires les plus fréguentes chez I’adulte sont les métastases,

les tumeurs de la glande lacrymale, les lymphomes et les sarcomes.

1- Les métastases : elles ont des présentations cliniques variées avec le plus
souvent une exophtalmie mais parfois dans 10% a 20% des cas une énophtalmie.

Une biopsie a I’aiguille peut étre utile pour confirmer le diagnostic.

2- Les tumeurs de la glande lacrymale : elles peuvent étre bénignes comme
les adénomes pléiomorphes dont I’exérese incomplete peut étre facteur de
récidive avec parfois évolution vers la malignité. Les tumeurs de la glande
lacrymale sont malignes dans 50% des cas. Ce sont essentiellement des
carcinomes adénoides kystigues (ou cylindromes) et des tumeurs
mucoépidermoides. Elles nécessitent une exérese chirurgicale compléte suivie
de radiothérapie et leur pronostic est péjoratif avec un risque éleve de récidive

locale et de métastases.

3- Les lymphomes : Souvent retrouvés chez des patients agés, ils peuvent
étre isolés et unilatéraux ou bilatéraux et associés a d’autres localisations
lymphomateuses. La classification anatomo-pathologique et le phénotype
Immunologique sont importants ainsi que I’étude cytogénetique. Les lymphomes
a petites cellules sont de bon pronostic. Un bilan d’extension et une prise en

charge hématologique s’imposent.
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4

I’orbite :

Les sarcomes : Presque n’importe quel type de sarcome peut affecter

Angiosarcome : rare

Fibrosarcome

Chondrosarcome

Ostéosarcome

Liposarcome
e Histiocytome fibreux malin

5- Les méningiomes de la gaine du nerf optique : lls sont diagnostiqués par
I’IRM chez des patients présentant une exophtalmie avec baisse d’acuité
visuelle. 1ls sont lentement évolutifs et I’exérese chirurgicale est rarement

possible.

6- Le Gliome du nerf optique : Tumeur extrémement rare qui prend

naissance dans le nerf optique et qui se propage a I’orbite.

7- Les angiomes caverneux : lls se rencontrent chez I’adulte jeune. lls
réalisent une tuméfaction intraoculaire bien limitée prenant le contraste apres
injection de produit de gadolinium en IRM. Leur exérése chirurgicale nécessite
en général une orbitotomie type Krdnlein ou une voie coronale selon la

localisation

8- Les schwannomes et fibromes orbitaires : Ils sont relativement rares.
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B-2- Chez I’enfant :

Les tumeurs malignes de I’orbite sont rares et les Iésions malignes les plus
frequentes sont les localisations secondaires (neuroblastome meétastatique,
leucémies). Une exophtalmie bilatérale rapidement évolutive et s’accompagnant
d’une ecchymose périorbitaire est habituellement en rapport avec un
neuroblastome metastatique. Il faut toujours vérifier I’acuité visuelle et le fond
d’ceil, certaines lésions (rhabdomyosarcome) nécessitent une prise en charge

urgente [78].

1- Le rhabdomyosarcome : C’est la tumeur maligne primitive la plus
frequente chez I’enfant. C’est une tumeur a différenciation musculaire
rapidement évolutive qui constitue de ce fait une urgence thérapeutique.
L’exophtalmie tres rapidement évolutive s’accompagne souvent de signes
inflammatoires et d’un gonflement des paupieres (Figure 28). Les examens
radiologiques par scanner ou IRM qui doivent étre pratiqués en urgence
précisent la localisation de la masse tumorale et son extension locorégionale. Le
diagnostic est confirmé par une biopsie avec si possible examen extemporane.
La forme la plus commune est le rhabdomyosarcome embryonnaire qui a un
meilleur pronostic que la forme alvéolaire. Un bilan général a la recherche de
métastases est indispensable avec en particulier une radiographie pulmonaire et

biopsie médullaire.
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Image d’un rhabdomyosarcome
chez un enfant avec une énorme
exophtalmie bien marquée

Fig 28 Image d’un rhabdomyosarcome avec une exophtalmie et gonflement des

paupiéres bien marqué [1].

2- L’ostéosarcome : lls ne sont pas rares pour les enfants irradiés dans la
petite enfance pour rétinoblastome bilatéral. La survenue de ces tumeurs est
favorisée par [I’irradiation mais également par I’anomalie génétique du
chromosome 13. On pense qu’environ 30% des enfants porteurs du gene et
irradiés développeront un sarcome radio-induit. Le pronostic vital de ces

sarcomes est médiocre. La survie n’est que de 30% a 40% [79].

3- Les lésions kystiques : Des kystes développés a partir de I’épithélium
conjonctival peuvent parfois étre rencontrés mais la lésion la plus fréquente est
le kyste dermoide. Ce sont des choristomes qui sont congeénitaux et découverts
le plus souvent avant I’age de 10 ans et ont tendance a se développer dans le

quadrant supéro-externe de I’orbite ou au niveau du sourcil.
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4- L’hémangiome capillaire : C’est une tumeur fréquente intéressant le plus
souvent la peau des paupiéres et parfois la paupiere et I’orbite ou I’orbite
seulement. Elle est présente des la naissance dés les premiers mois de la vie.
Une exerese chirurgicale, une radiothérapie, une corticothérapie locale ou

générale, voire des bétabloquants peuvent étre envisages.

5- Les lymphangiomes : Ce sont des tumeurs infiltrantes composées de
canaux entourés d’un endothélium dont I’aspect est celui des canaux
lymphatiques. L’age au moment du diagnostic se situe autour de 6 ans. Des
poussées évolutives de I’exophtalmie peuvent s’observer en cas d’infection
rhinopharyngée. Le probléeme est esthétique et fonctionnel. L’exérese
chirurgicale de la tumeur est difficile du fait de son caractére infiltrant. Un
traitement antibiotique et corticoide par voie générale peut transitoirement

améliorer I’enfant, surtout lorsque celui-ci a une poussée évolutive.

6- Le Neurofibrome plexiforme : Il est souvent présent avant I’age de 10
ans. C’est une tumeur qui a la consistance d’un amas de vermicelle et qui a
tendance a infiltrer les paupiéres et les tissus orbitaires. De ce fait, son exérese

chirurgicale est difficile.

7- Le Gliome du nerf optique et du chiasma: C’est une tumeur rare
associée dans 30% des cas a une maladie de Recklinghausen. Histologiquement,
se sont le plus souvent des astrocytomes pilocytiques. Les signes cliniques
associent une baisse de I’acuité visuelle avec exophtalmie, en cas de gliome du
nerf optique. Au fond d’ceil on observe d’abord un cedéme papillaire puis une
atrophie optique. Les gliomes de chiasma peuvent s’accompagner de troubles

endocriniens.
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8- La maladie de Recklinghausen: Elle fait partie du groupe des
phakomatoses. C’est une maladie héréditaire transmise selon un mode
autosomal dominant. Elle associe des anomalies résultant d’une dystrophie
neuroectodermale comprenant des troubles de la pigmentation cutanée et une
varieté de tumeurs provenant des cellules originaires de la créte neurale. Les
atteintes orbitaires sont représentées par des neurofibromes, des schwannomes,

des gliomes du nerf optique et des méningiomes de la gaine du nerf optique.

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

exophtalmie.

10- Le kyste anévrysmales du toit de I’orbite et fibromes ossifiants
juvéniles des parois orbitaires : lls peuvent se rencontrer et étre responsables

d’une exophtalmie.

11- L’histiocytose a cellules de Langerhans ou histiocytose X : Elle
comporte, dans 25% des cas, une atteinte orbitaire souvent sous forme de
granulome éosinophile. Le granulome éosinophile se présente comme un
gonflement supero-temporal a debut rapide, douloureux et inflammatoire. Le
scanner montre un aspect typigue avec une lésion ostéolytique au niveau de la
paroi 0sseuse supérieur ou supéro-temporale. La biopsie retrouve I’aspect

caractéristique avec une infiltration d’histiocytes et de cellules géantes.

65



Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

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

géantes de Touton.

13- Les atteintes orbitaires au cours des leucémies : Elles représentent une
cause non exceptionnelle d’exophtalmie. Elles sont plus fréquentes avec les
formes lymphoblastiques qu’avec les formes myeloblastiques. L’atteinte peut
étre uni-ou bilatérale. Elle peut étre en rapport avec la présence d’une masse

constituée de cellules leucémiques ou avec une hémorragie orbitaire [80].

14- Le lymphome de Burkitt: Il s’agit d’une affection associée a la
présence du virus Epstein- Baar plus frequent en Afrique tropicale. Dans 60%
des cas, Il existe une tumeur du maxillaire envahissant I’orbite et causant une

exophtalmie massive.

Les tumeurs orbitaires métastatiques : La cause la plus fréquente de
métastase orbitaire chez I’enfant est le neuroblastome. La tumeur primitive est le
plus souvent diagnostiquée avant la survenue de la métastase orbitaire mais dans
10% des cas, la métastase est révelatrice. Le neuroblastome est une tumeur
maligne du systeme nerveux sympathique. La tumeur primitive peut siéger au
niveau des surrénales ou d’autres structures rétropeéritoneales mais également

les chaines cervicales, le médiastin et le pelvis. 90% des enfants ont un taux
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élevé d’acide vanilylmandélique dans les urines, traduisant la sécrétion de

catécholamines par la tumeur. Le traitement repose sur la polychimiotherapie.

15- Le sarcome d’Ewing : C’est une tumeur rare pouvant également étre a

I’origine de métastase orbitaire.

16- Le Reétinoblastome : C’est une tumeur intraoculaire qui peut se
propager a I’orbite soit en raison d’une absence de traitement si la tumeur n’est

pas diagnostiquée a temps, soit du fait d’une récidive orbitaire apres énucléation.
V-4-2- Diagnostic différentiel

Il faut toujours faire la différence entre une exophtalmie en rapport avec

une tumeur orbitaire et les autres causes de I’exophtalmie :
e Cause traumatique : H&ématome orbitaire ; (Figure 29).
e Cause endocrinien : La maladie de Basedow ; (Figure 30).
e Cause infectieuse : Cellulite orbitaire ; (Figure 31).

e Cause vasculaire : Fistule carotido-caverneuse caractérisé par une

exophtalmie pulsatile et/ou varice orbitaire ; (Figure 32).
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Exophtalmie d’un
hématome orbitaire
aspect échymotique

Exophtalmie de la maladie
de basedow, pas de
signes inflammatoires,
pas d’échvmose

Fig 30 Image d’une exophtalmie de la maladie du basedow [76].
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Exophtalmie d’une
cellulite orbitaire avec des
signes inflamatoires locaux
(rougeur, cedéme palpébral)

Fig 31 Image d’une exophtalmie en rapport avec une cellulite orbitaire [76].

Image d’une exophtalmie en rapport avec une fistule
carotido- caverneux. Dilatation des vaisseaux
conjonctivaux avec chemosis (cedéme de la
conjonctive)

Fig 32 Image d’une exophtalmie en rapport avec une fistule carotido- caverneux [76].
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VI-1- Objectif

Le traitement des néoplasies oculaires est variable selon le type et la

localisation tumorale.

L’objectif principal du traitement est la guérison du patient tout en
respectant au maximum la fonction visuelle. Pour ce faire, le traitement doit

éradiquer ou détruire toutes les cellules tumorales.

Cet objectif ne peut pas étre atteint en cas de dissémination importante des
cellules tumorales d’ou I’intérét d’un dépistage précoce de la tumeur avec une

prise en charge rapide
Le traitement des néoplasies oculaires repose sur trois volets on distingue :
e La chirurgie : reste le traitement de base et le plus pratiqué
e La chimiotherapie.
e Laradiotherapie.
VI-2- Moyens thérapeutiques
VI-2-1- Lachirurgie

Les différentes techniques chirurgicales pratiquées dans le traitement des

néoplasies oculaires sont :

1- La résection : Consiste a enlever une tumeur de I’ceil ainsi qu’une

petite quantité de tissu sain qui I’entoure.
2- L’énucléation : Est I’ablation du globe oculaire entier (Figure 33).
3- L’exenteration : Est une intervention chirurgicale au cours de laquelle

on enleve I’eeil et le tissu de la cavité orbitaire (orbite) qui I’entoure.
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Fig 33 Image d’une énucleation chirurgicale [12].

Aprés I’énucléation et I’exentération, il est possible de poser un ceil
artificiel (prothése oculaire).

VI-2-2- La chimiothérapie

Est souvent utilisée pour traiter le lymphome oculaire. On y a moins

souvent recours dans le cas du mélanome intraoculaire.

La chimiothérapie administrée par voie topique peut étre utilisée dans le

cas de certaines tumeurs comme les tumeurs de la conjonctive ou des paupiéres.

La chimiothérapie peut étre administrée pour un but curatif (destruction des
cellules tumorales) ou parfois seulement pour soulager la douleur ou maitriser
les symptdmes d’un cancer oculaire de stade avancé on parle alors d’une

chimiothérapie palliative.
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Il est possible dans certains cas de faire une association chimio-

radiothérapie pour traiter certaines tumeurs oculaires.
VI-2-3- Laradiothérapie - Deux grands types :

oL a radiotherapie interne ou curiethérapie : Consiste a placer une plaque

radioactive sur la tumeur.

eLa radiothérapie externe: La source des rayonnements est située a

distance de la tumeur

La protontherapie : Est une forme de radiothérapie externe, utilisee dans le

traitement de certaines tumeurs oculaires.
VI-2-4- Autres moyens thérapeutiques

On peut avoir recours a la thermothérapie transpupillaire (TTP) et a la
chirurgie au laser (photocoagulation) en plus d’autres traitements, mais ils ne

constituent pas le traitement principal du cancer oculaire.
VI-3 Indication
VI-3-1- Les tumeurs intraoculaires
V1-3-1-1- Tumeurs de I’uvée

A- Navi bénins de la choroide : Généralement les nevi nécessitent

seulement une surveillance plus rapprochée du fond d’ceil.

Un navus choroidien peut rester stable pendant plus de 10 ans avant de
dégenérer en mélanome : 1l faut maintenir la surveillance par I’examen du fond

d’ceil.
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B- Mélanome de I’uvée : Les traitements locaux sont essentiellement
les traitements conservateurs radiothérapiques et I’énucléation chirurgicale pour

les tumeurs les plus volumineuses.

Il a été démontreé par des études randomisées que le traitement conservateur

n’augmente pas le risque metastatique [81].

Les tumeurs postérieures et a cheval sur I’équateur peuvent étre traitées par
protonthérapie. Généralement la protonthérapie est une méthode de traitement
radiothérapique visant a détruire les cellules tumorales en focalisant un faisceau
de protons sur les lésions. On réalise d’abord une intervention chirurgicale pour
repérer la tumeur et mettre en place des clips de tantale qui servent a guider le
faisceau de protons. Puis le patient est adressé au centre de protonthérapie ou
I’irradiation est réalisée en quatre fractions sur quatre jours avec une dose totale
de 60GY eéquivalents cobalt. Le controle local de la tumeur est obtenu dans 95%
des cas a 10 ans [82][83].

Une endoresection (ablation chirurgicale du tissu tumoral cicatriciel) est
parfois réalisée apres la protonthérapie pour éviter les complications, en

particulier le glaucome néovasculaire [84].

Pour les petites tumeurs antérieures, un traitement par curiethérapie a I’iode

125 peut étre proposé [85].

Une plaque en or contenant de I’iode radioactif est suturee sur I’ceil au bloc
opératoire. Aprés quelques jours (temps de pose calculé par les physiciens en
fonction de I’épaisseur tumorale et de I’activité des grains d’iode), la plague est
retirée. Des complications exemple une cataracte, un glaucome, une rétinopathie

radique sont possibles et nécessitent une prise en charge ophtalmologique [86].
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L’énucléation ou ablation chirurgicale de I’ceil est réservée aux tumeurs les

plus volumineuses.

On remplace le volume de I’eeil par une bille en corail (implant) sur
laquelle on greffe les muscles afin d’obtenir une prothese mobile et la plus

esthétique possible.

En fonction des résultats de I’examen anatomo-pathologique du globe
oculaire, une radiothérapie complémentaire sur I’orbite est parfois nécessaire
(Tabeau 1V) [87][88].

Tableau IV : les différentes modalités thérapeutiques du mélanome de I’'uvée en fonction

du siége et du diameétre tumoral.

Neaevus <2mm d’épaisseur<7mm de | Surveillance.

diametre.

Neevus >2mm d’épaisseur >7mm de | Surveillance rapprochée.

diameétre.

Mélanome<5mm d’épaisseur a Curiethérapie iode125.

localisation antérieure.

Mélanome antérieur au niveau du Curiethérapie iodel25.

quadrant supéro-externe.

Mélanome>5mm d’épaisseur ou a Protonthérapie.

localisation postérieur.

Mélanome >10mm d’épaisseur. Discuter I’énucléation.
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En cas de meétastases la démarche thérapeutique du mélanome de I'uvée
change. Les métastases sont décelées chez 30 a 50% des patients apres quelques

années du diagnostic.

L’uvée ne posséde pas un systeme lymphatique, les cellules tumorales se
propagent par le systéme sanguin. Dans environ 80% des cas, le foie est atteint
en premier. Plus rarement et plus tardivement, des métastases se développent au

niveau des os, de la peau, ou des poumons.

A ce jour le seul traitement ayant fait ses preuves en présence de métastases
hépatiques est la chirurgie. L’ablation chirurgicale des métastases hépatiques,
lorsqu’elle est techniquement possible, permet de prolonger la survie des
patients, mais dans le cas contraire, les traitements meédicaux actuels
(chimiothérapie et immunothérapie) sont insuffisamment efficaces et la survie

moyenne est rarement supérieure a un an.

Les nouvelles pistes thérapeutiques notamment la chimiothérapie et
I’immunothérapie (thérapie ciblée par des anticorps) reste le seul moyen pour les
patients qui sont classés non opérable (possédant des métastases tres

volumineuses).

L’essai clinique 18021 de ’EORTC (Organisation européen de recherche
et de traitement des cancers) coordonne en France par le DR Sophie Piperno-
Neumann. Cet essai de phase |1l compare I’efficacité de I’administration de la
fotémustine (Muphoran) drogue chimiothérapique utilisée dans le traitement des
mélanomes en perfusion intraveineuse ou intra-artérielle  hépatique.
L’augmentation de la dose délivrée directement au contact des métastases avec
la chimiothérapie intra-artérielle laisse présager une meilleure efficacité ainsi

gu’une réduction des effets secondaires.
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Un nouvel essai clinique reposant sur I’association d’une chimiothérapie (le
temozolomide : Temodal) et d’un médicament anti-angiogénique (le
bevacizumab : Avastin), le protocole est nommé BEVATEM. Ce dernier sera
évalué en premiere ligne de traitement métastatique des mélanomes malin de
I’uvée. Les traitements anti-angiogéniques comme |’ Avastin qui empéchent la
formation des néo-vaisseaux sanguins indispensables a la croissance tumorale,
ont déja prouvé leur efficacité, notamment dans le cancer du rein ou du sein en

situation metastatique [89].

C- Meétastases choroidiennes: Le traitement des métastases
choroidiennes repose essentiellement sur la radiothérapie associée ou non a une

chimiothérapie en fonction de la localisation et le type de la tumeur primitive.

Genéralement les métastases de la choroide nécessitent une prise en charge
dans un centre d’oncologie. C’est I’affaire des radiothérapeutes et des

oncologues medicaux de prendre la décision de prise en charge.

Le protocole chimiothérapique dépend du type histologique de la tumeur
initiale.

Concernant la radiothérapie des metastases choroidiennes la dose

administrée est généralement entre 30 a 40 Gy.

D- Hémangiome Choroidien: Deux traitements actuellement

reconnus :
e La photocoagulation au laser

e Laradiotherapie : essentiellement la protonthérapie.
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La photocoagulation a pour but de diminuer I’exsudation et I’évolution vers

un décollement séreux rétinien.

La radiothérapie : La méthode de choix est la protonthérapie (18 a 20 Gy)
qui permet d’éviter les surdosages et de diminuer les risques de complications de
la radiothérapie, elle permet aussi de réappliquer le décollement séreux rétinien

et de réduire la tumeur.

Avec la radiothérapie il faut étre patient, il faut en moyenne 6 mois pour la
résorption du décollement séreux de la rétine plusieurs années pour la régression

tumorale.

Deux traitements restent en cours d’évaluation: La photothérapie

dynamique avec verteporfin et la thermothérapie transpupillaire.
V1-3-1-2- Rétinoblastome

La prise en charge thérapeutique actuelle du rétinoblastome a beaucoup
évolue au cours des dix dernieres années. Elle nécessite la collaboration d’une
équipe multidisciplinaire (onco-ophtalmologique) habituée au traitement du

rétinoblastome.

Les indications des différents traitements (énucléation, radiothérapie,
chimiothérapie et chimiothermothérapie) et de leurs combinaisons sont posées
en fonction du bilan d’extension initial. Elles sont fondées avec le triple objectif
d’assurer le meilleur taux de guérison de ce cancer, de minimiser les séquelles

visuelles et esthétiques ultérieures et de réduire le risque de deuxiéme tumeur.
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A- Rétinoblastome unilatéral (Figure 34) :

1- L’énucléation : Est indiquée Dans la plupart des formes unilatérales ou
I’atteinte intraoculaire est étendue touchant une part importante de la rétine elle-
méme souvent totalement décollée, avec envahissement de la cavité vitréenne. Il

n’y a donc pas de traitement conservateur possible [90].

Dans certains cas, I’extension locale de la tumeur (buphtalmie et/ou atteinte
du nerf optique) rend dangereux I’acte opératoire qui peut ne devenir réalisable

gu’apres une chimiothérapie néoadjuvante de réduction tumorale [91].
Les criteres de qualité de I’énucléation sont les suivants :

e Section du nerf optique le plus postérieure possible dans la cavité

orbitaire.
e Absence d’effraction du globe oculaire.

e Reéalisation en lien avec le pathologiste des prélevements tumoraux
pour les études génétigues pouvant permettre de contribuer
précieusement a I’information génétique des patients et de leur

famille.

e Mise en place d’un implant orbitaire, plus volontiers en
hydroxyapatite naturelle actuellement, ce qui en limite le risque de

rejet et permet une meilleure mobilite ultérieure de la prothése [92].

L analyse histologique de la piece opératoire de I’énucléation permet de
confirmer histologiquement le diagnostic du rétinoblastome, ainsi elle permet

d’identifier les facteurs de risque de récidive locale ou d’extension métastatique.

79



Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

Cette analyse repose sur I’examen de I’ensemble de la piece d’énucléation

qui doit étre incluse en totalite.

Les deux principaux facteurs de risque histologique sont I’infiltration
massive de la choroide (les cellules tumorales atteignant le tissu scléral) et

surtout I’infiltration du nerf optique.

Dans I’infiltration du nerf optique il faut préciser I’étendue de I’infiltration
par-rapport a la localisation de la lame criblée, une infiltration du nerf optique

peut étre pré-laminaire, intra-laminaire ou post laminaire.

L’analyse histologique concerne aussi les gaines méningées et la tranche de
section du nerf optique. Grace a I’analyse histologique de la piece opératoire
d’énucléation on peut distinguer I’obligation ou pas d’un traitement adjuvant
post chirurgical [93][94][95].

2- Traitements adjuvants : Repose essentiellement sur la radiothérapie

(irradiation orbitaire) et la chimiothérapie.

Les molécules chimiothérapiques sont les mémes que celles utilisées dans
le traitement d’autres tumeurs neuroectodermiques primitives et dont I’efficacité

a ete démontrée dans les formes extraoculaires du rétinoblastome [96].

Ces molécules sont :

Agents alkylants (Cyclophosphamide : Endoxan).

Vinca-alcaloides (Vincristine : Oncovin).

Dériveés de platine (Carboplatine).

Epipodophyllotoxines (étoposide).
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¢ Inhibiteur du topo isomérase | (Topotecan).
e Anthracyclines (Adriamycine).

L’indication du traitement adjuvant post chirurgicale repose sur les données

de I’analyse anatomo-pathologique de la piece opératoire.

En cas d’absence d’envahissement de la choroide ou envahissement mineur
de cette derniere le traitement adjuvant n’est pas nécessaire, il en va de méme

cas pour I’envahissement du nerf optique prélaminaire ou intralaminaire.

La chimiothérapie est indiguée lors d’un envahissement choroidien massif
ou un envahissement rétrolaminaire du nerf optique ou un envahissement du

segment antérieur.

La chimiothérapie associée a une irradiation orbitaire est indiquee en cas
d’envahissement microscopique extrascléral ou un envahissement de la tranche

de section du nerf optique.

3- Traitement conservateur (Figure 35): A considérablement évolué au
cours des 15 dernieres années. La conservation oculaire peut étre obtenue par
une irradiation externe qui a été le traitement de référence pendant de

nombreuses années [97].

En raison de nombreuses complications a long terme, notamment le risque
de cancer secondaire dans le champ d’irradiation (qui est nettement plus éleve
lorsque I’enfant est porteur d’une mutation constitutionnelle du géne RB1), la
cataracte, la sécheresse oculaire, I’atrophie du massif facial, et les insuffisances

hypophysaires ;
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Une nouvelle approche thérapeutique avec de nouvelles modalités
thérapeutiques associant la chimiothérapie et des traitements locaux est
actuellement utilisée. Ces traitements donnent de bons résultats sur le contrdle
tumoral et la conservation oculaire. On essaye chaque fois que cela est possible
d’éviter I’irradiation externe [98][99][100].

Les résultats fonctionnels sont satisfaisants quand les tumeurs sont situées a
distance de la macula, les volumineuses tumeurs étant de plus mauvais pronostic
fonctionnel [101].

La chimiothérapie doit étre utilisée pendant la durée la plus courte possible,
a la fois optimale pour la réponse et I’accessibilité aux traitements conservateurs

et la moins dangereuse vu le risque de toxicité cumulative au long cours. [102]

Cette chimiothérapie comprend des drogues ayant montré leur efficacité
dans le rétinoblastome intraoculaire, telles que la carboplatine (Carboplatine

Teva), la vépéside (Etoposide VP16 Celltop), et la vincristine (Oncovin).

Les traitements locaux comprennent la curiethérapie a I’iode 125, et la
thermothérapie au laser diode. La thermochimiothérapie (Figure 36, 37) est une
méthode récente du traitement local se basant sur une injection intraveineuse de
la carboplatine suivie dans les deux heures, par une thermothérapie au laser
diode, qui va entrainer une hyperthermie au niveau de la tumeur et renforcer
I’action de la carboplatine. C’est actuellement le traitement de choix de la
plupart des tumeurs accessibles a un traitement conservateur, permettant
d’obtenir une guérison dans 90% des cas [103][104].
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L’indication des traitements conservateurs est moins fréquente et exige une

évaluation onco-ophtalmologique spécialisée :

1- Tumeur peu volumineuse dépistée chez un sujet a risque ou dans le
tres jeune age, comportant un risque élevé de bilatéralisation
ultérieure[105].

2- Tumeur respectant la macula et la papille et laissant espérer la

conservation d’une vision.

3- Petite tumeur accessible a des traitements conservateurs sans
irradiation externe, et pouvant faire envisager une préservation

oculaire, méme a vision réduite ou absente.

Plus récemment, d’autres voies d’administration de la chimiothérapie se
sont developpées, ce qui permet d’utiliser du melphalan (Alkéran) (agent
cytotoxique appartenant a la famille des alkylant.) soit en injection directe dans
I’artere ophtalmique aprés cathétérisme fémoral [106]. Soit dans la cavité

vitréenne.

Ces techniques de chimiothérapie locale sont en cours d’étude, dont le but

est de diminuer les effets systémiques de la chimiothérapie.

Plus que la technique intra-artérielle du melphalan (Alkéran) d’autres

techniques sont décrites dans la littérature on distingue :
1- La chimiothérapie sous-ténonienne de topotecan (Hycamtin).
2- La chimiothérapie intra-vitréenne de topotecan (Hycamtin) [107].
3- La chimiothérapie intra-vitréenne de melphalan (Alkéran) [108].

4- Les implants solubles extra-scleraux [109].
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Fig 34 Arbre décisionnel du traitement du rétinoblastome unilatéral [110].
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Fig 35 Arbre décisionel du traitement conservateur

du rétinoblastome uni et bilatéral [110]
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La masse tumorale avant traitement par
thermochimiothérapie

Fig 36 Image d’un rétinoblastome au fond d’ceil avant la thermochimiothérapie [1].

Image au fond d’ceil aprés traitement
par thermochimiothérapie

Fig 37 Image d’un rétinoblastome au fond d’ceil aprés la thermochimiothérapie [1].
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B- Rétinoblastome bilatéral (Figure 38) :

C’est dans ces formes que se discute systéematiquement, au moins d’un coté,

I’indication des traitements conservateurs. Ces indications dépendent du nombre

des tumeurs, de leur situation par-rapport a la macula et la papille, de I’existence

d’un décollement de rétine total ou partiel, de I’existence d’un envahissement

vitréen et de I’espace pré-rétinien, de I’4ge au diagnostic et de I’existence

d’antécédents familiaux du rétinoblastome.

Evaluation onco-ophtalmologique spécialisée

v
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las daux yaux
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Fig 38 Arbre décisionnel de la prise en charge du rétinoblastome bilatéral [110].

C- Rétinoblastome avec atteinte extra-oculaire :
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Ces formes devenues exceptionnelles dans les pays économiquement
développés, restent les plus fréquentes au diagnostic dans les pays a faible
revenu [111][112].

Grace a une meilleure utilisation de la chimiothérapie conventionnelle ou a
son intensification, des progres thérapeutiques considérables ont eté accomplis

dans les formes extraoculaires [113][114].

Toutefois, I’atteinte du systeme nerveux central (SNC) reste de pronostic

sombre malgré les différentes tentatives d’escalade thérapeutique.

Apres la prise en charge thérapeutique initiale, une consultation de
génétique est souhaitable. Une recherche de mutation de gene RB1 est en
géneral réalisée chez I’enfant. La mutation est retrouvéee dans la grande majorité
des formes bilaterales [115][116].

Un travail a été réalisé au CHU de Casablanca entre mars 2006 et juin
2008, le but de ce travail est de rapporter les résultats préliminaires du protocole
national de prise en charge du rétinoblastome, établi conjointement entre les

services d’ophtalmologie pédiatrique et d’oncologie pédiatrique.

L’eétude a été menée de maniére prospective au service d’ophtalmologie

pédiatrigue a Casablanca, durant une période de 2 ans et 3 mois.

Le protocole de prise en charge a pour principal objectif d’atteindre une
survie d’au moins 80%. Les objectives secondaires sont la réduction du taux de
perdus de vu a moins de 10%, le traitement conservateur des rétinoblastomes
intraoculaires non avancés, en évitant au maximum la radiothérapie et
I’énucléation ainsi que d’assurer I’équipement de I’orbite par un implant bio-

colonisable et une prothése oculaire externe.
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Tous les cas du rétinoblastome intra et extra-oculaires limités a I’orbite ont
été inclus, quels que soit I’age et la latéralité. N’ont pas été inclus dans le
protocole les cas du rétinoblastome ayant au moment du diagnostic, une
extension extra-orbitaire avec notamment une localisation au niveau du systeme
nerveux central est des métastases a distance. Ont été exclus également de

I’analyse les enfants traités dans d’autres centres d’ophtalmologie.

Les moyens thérapeutiques utilises sont I’énucléation, la chimiothérapie, la

thermothérapie transpupillaire (TTT), la cryothérapie et la radiothérapie externe.
La chimiothérapie est utilisée dans différentes situations :

1- Soit dans le but de faciliter I’énucléation en cas d’hypertonie oculaire, de
buphtalmie, ou d’exophtalmie. Dans ce cas la cure comprend la Carboplatine
(200mg/m2/jour pendant 3 jours), étoposide (100mg/m2/jour pendant 3 jours),
et vincristine (1.5mg/m2/jour pendant 1 jour), répétée toutes les 3 semaines en

général 1 a 2 cures sont suffisantes.

2- Soit dans le but de réduire la tumeur et de la rendre ainsi accessible a un
traitement conservateur ou de dégager la macula ou le nerf optique. Dans ce cas
la cure comprend la Carboplatine (560mg/m2 par jour pendant 1 jour) et la
vincristine (1.5mg/m2 par jour pendant 1 jour). Les cures sont répétées toutes les

3 semaines. En général, entre 1 et 6 cures sont nécessaires.

La chimiothérapie post eénucléation est utilisée en présence de FHP (facteur
de haut pronostic a la piece opératoire d’énucléation aprés examen
histologique.). Elle alterne des cures CADO (vincristine, cyclophosphamide,
doxorubicine, et carboplatine étoposide). Le nombre de cures est de 4 ou 6

cures.
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L’énucléation est réalisée avec des impératifs précis a savoir éviter toute
effraction sclérale, couper le nerf le plus loin possible, fixer les muscles
oculomoteurs sur I'implant bio-colonisable et fermer soigneusement les plans

ténonien et conjonctival.

Elle est indiquée dans le rétinoblastome unilatéral avancé ou extraoculaire
(aprés une premiere chimiothérapie), ou si le rétinoblastome reste inaccessible
au traitement conservateur malgré la chimioréduction. Sur I’eeil le plus atteint
s’il n’existe pas de potentiel visuel dans le cadre du rétinoblastome bilatéral.
Exceptionnellement sur les 2 yeux apres echec de la chimioréduction et de la

radiotherapie.

Les traitements locaux comprennent la thermothérapie transpupillaire
(TTT) et la cryothérapie. lls sont réalises sous anesthesie générale. La
thermothérapie transpupillaire (TTT) est réalisee par un laser diode sous
microscope opératoire au verre a 3 miroirs (la durée du traitement est de 5a 30
minutes selon la taille de la tumeur). Elle est indiqué dans les tumeurs de taille
inférieure ou égale @ 3mm pour les tumeurs plus importantes jusqu’a 12mm, elle

est associée a une chimiothérapie perfusion de la Carboplatine.

La cryothérapie est faite sous contrdle visuel a I’ophtalmoscope indirect.
Elle est indiquée pour des tumeurs périphérigues de moins de 5 mm de diametre
méme s’il existe un essaimage vitréen a condition qu’il soit minime et localisé

en regard.

Les cycles des traitements locaux sont répetés toutes les 4 semaines jusqu’a

régression de la tumeur et obtention d’une cicatrice non évolutive.
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La radiothérapie externe est indiquée en cas du rétinoblastome unilatéral ou
bilatéral avec extension extraoculaire ou en présence de facteurs de haut
pronostic a la piece opératoire de I’énucléation. Elle est également indiquée en
cas du rétinoblastome bilatéral avancé et inaccessible a un traitement
conservateur au niveau des deux yeux et ceci aprés une tentative de

chimioréduction.

La surveillance se fait durant le traitement toutes les 3 a 4 semaines. Puis
selon I’age de I’enfant tous les mois avant 1 an, tous les 2 a 3 mois jusqu’a I’age

de 5 ans puis tous les ans.

Cette étude réalisee au CHU de Casablanca sur la prise en charge du
rétinoblastome conforte ce qui est rapporté dans la littérature. Durant la période
de I’étude, 41 enfants présentent un rétinoblastome ont été recenses au service
d’ophtalmologie pédiatrique de Casablanca, soit une incidence de 18 cas par an.
Neuf cas ont été exclus de I’étude dont 6 parce qu’ils ont été traités dans un
autre centre et 3 parce qu’ils présentaient au moment du diagnostic, une
extension cérébrale. Au total 32 observations (17 gargons et 15 filles) ont été

prises en compte pour I’analyse des résultats.

Il s’agissait de 18 rétinoblastomes unilatéraux (56%) et 14 rétinoblastomes
bilatéraux (44%) soit 46 yeux.

L’age des patients variait de 1 mois a 5 ans, I’age moyen pour le
rétinoblastome unilatéral était de 24 mois et pour le rétinoblastome bilatéral est

de 12 mois.

Les traitements locaux ou conservateurs ont été entrepris pour 14 yeux chez

12 patients.
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La thermothérapie transpupillaire, couplée ou non a la chimiothérapie a été
réalisée chez 11 enfants, avec un nombre total de 31 tumeurs réparties sur 13

yeux, et un nombre total de 96 séances

La cryothérapie a été réalisée chez 10 patients, avec un nombre total de 15

tumeurs réparties sur 13 yeux et un nombre total de 27 séances.

L’examen anatomo-pathologique des 29 yeux énuclées a retrouvé des
facteurs de haut pronostics positifs dans 17.2% des cas, moyens dans 65,5% des

cas, et un équipement en prothese a été fait chez 14 patients.

Apres un recul moyen de 52 mois, sur les 32 enfants, 4 patients sont
décédes et 2 ont abandonne leur traitement, soit un taux de survie de 81,25%.
Les autres patients sont régulierement surveillés a part une patiente qui est

retournée a son pays d’origine.

La cause des 4 déces était une complication de la chimiothérapie dans 3 cas
et la survenue de metastases méningées dans un cas alors que le traitement avait

été bien conduit.

Les deux abondants thérapeutiques sont pour un enfant un refus
d’énucléation et pour le second I’impossibilité de faire la radiothérapie externe
post-opératoire indiquée pour une extension extra-sclérale, probablement a
cause de conditions socio-économiques particulierement défavorables. Le taux
de sauvetage oculaire grace au traitement local etait de 85,7% (12 yeux sur 14).
Les traitements conservateurs ont été d’autant plus efficaces que le stade de la

maladie était précoce [117].

92



Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude

VI-3-2- Tumeurs de la conjonctive
V1-3-2-1- Tumeurs mélaniques :
A- Mélanoses acquises primitives avec atypies :

Le traitement des mélanoses acquises primitives avec atypies a longtemps

été problématique du fait de leur caractere diffus.

La réalisation de biopsies associées a une cryothérapie des berges
présentait un taux de récurrence élevé de 24 a 79% selon les auteurs [118][119].
Probablement secondaire a des extensions microscopiques de la lesion au-dela

des marges pigmentées visibles.

La prise en charge des mélanoses avec atypie a été transformée par
I’avenement des chimiothérapies topiques qui permettent de traiter I’ensemble

de la surface oculaire.

Le protocole habituellement utilisé préconise I’instillation de mitomycine C
(Amétycine) a 0.04%, quatre fois par jour, selon des cycles de deux semaines

espacés de une a deux semaines.

La disparition totale des lésions de mélanoses est obtenue en deux a quatre
cycles (Figure 39,40). Il est a noter que des zones pigmentées peuvent persister
apres traitement. Elles ne signifient pas toujours un échec thérapeutique, mais
peuvent se revéler des amas de mélanocytes normaux ou de pigments
extracellulaires [120][121].

Dans ce cas, une surveillance clinique rapprochée est recommandée pour
détecter au plutdt possible une croissance lesionnelle qui sera biopsiée ou traitée

par un nouveau cycle de chimiothérapie [122].
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Les principaux effets secondaires de la mitomycine C en traitement topique

sont : le chémosis, la conjonctivite et la kératite.

Ces effets sont transitoires et disparaissent généralement apres I’arrét du
traitement [123].

On peut aussi utiliser I’interféron a la dose d’une goutte cing fois par jour
instillé dans le cul de sac supérieur en faisant incliner la téte en arriére pour cing
minutes, pendant trois mois. Son utilisation est trois a cing fois plus cher que
celle de la mitomycine C mais I’interféron n’a que trés peu d’effets secondaires
telle qu’une conjonctivite folliculaire et hyperémie conjonctivale qui

disparaissent a I’arrét du traitement [124][125].

Mélanose aquise de la conjonctive
avant traitement

Fig 39 Image d’une mélanose aquise primitive avec atypie avant traitement par

mitomycine C [62].
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Disparition de la tumeur aprés
instillation de la mitomycine C

Fig 40 Image apreés instillation de la mitomycine C avec disparition de la lésion [62].

B- Mélanomes conjonctivaux :

Le traitement du mélanome conjonctival associe une biopsie exérese en
bloc a des traitements adjuvants variables en fonction des résultats anatomo-

pathologiques et des centres.

L’exérese chirurgicale se fait sous anesthésie génerale. Selon la technique
non- contact : Les instruments ne touchent jamais la lésion et sont changés pour
des instruments stériles a chaque nouvelle étape de I’intervention, les injections
sous conjonctivaux et I’irrigation du champ opératoire sont également a
proscrire afin de prévenir au maximum le risque de dispersion des cellules

tumorales.
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L’intervention debute par une coagulation soigneuse des vaisseaux
nourriciers, apres incision de la conjonctive et de la capsule de Tenon, puis
I’exérese se poursuit a la lame jusqu’a résection compléte. En cas d’atteinte
cornéenne, une détersion a I’alcool absolu avant épithéliectomie est préconisée,
en préservant la membrane de Bowman qui est une barriére naturelle a

I’invasion tumorale.

La fermeture conjonctivale se fait avec de nouveaux instruments, selon la
perte de substance, soit par un simple rapprochement conjonctival, soit par un
greffon conjonctival prélevé sur I’eeil controlatéral. Soit par une greffe de
membrane amniotique. Les greffons de muqueuse buccale sont rarement utilises

de nos jours [126].

Lorsqu’une irradiation du lit tumoral est possible, cette chirurgie se doit
d’étre le moins délabrante possible et peut se faire avec des marges réduites de
1a 2mm. Dans le cas contraire, il faut obtenir une résection macroscopiquement
compléete en étendant les marges d’exérese a 4 mm et en réalisant une

sclérectomie lamellaire si nécessaire.

En cas de mélanome malin in situ, le traitement chirurgical seul permet de

contrbler la Iésion tumorale.

La découverte d’un mélanome invasif impose en revanche la réalisation de

traitements adjuvants.

La cryothérapie des berges popularisée par Jacobiec en 1980, a permis
d’améliorer le pronostic local mais non le pronostic vital. Elle est réalisée a la
fin de I’exérése chirurgicale avant la réparation de la zone excisée et vise a

détruire les reliquats tumoraux microscopiques.
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Bien que le mélanome ne soit pas une tumeur particulierement
radiosensible, differentes techniques de radiothérapie adjuvantes sont aussi

décrites.

La radiothérapie externe a été pratiquée par les équipes de Norregaard et
Lommatzsech dans les années 1990, cependant des techniques permettant une
irradiation plus ciblée et protégeant les structures nobles de I’ceil sont

aujourd’hui favorisées (Figure 41, A et B).

La curiethérapie qu’elle utilise du Strontium 90 ou de I’lodine 125 montre
des resultats plutdt encourageants, y compris pour les localisations d’acces
difficile telles que les paupieres et la conjonctive palpébrale ou encore la cornée.
Plusieurs equipes la recommandent d’ailleurs en systéematique dans les
mélanomes invasifs devant la difficulté d’analyse histologique des marges
d’exeérese [127][128].

La protonthérapie initialement réservée a des mélanomes de grande taille
en alternative a une exentération, a vu derniérement ses indications s’élargir a
tous les cas de melanomes invasifs. La dose de 50 GY est délivrée en plusieurs
fractions, afin d’améliorer la tolérance sur la zone traitée. Les effets secondaires
de la protonthérapie dans les tumeurs conjonctivales sont le plus souvent
bénins : kératite ; syndrome sec ; cataracte ou alopécie ciliaire. lls peuvent se

réveler génants en cas de champ d’irradiation étendu [129][130][131].

La chimiothérapie topique n’est pas efficace dans les cas de mélanomes

invasifs.

Elle présente cependant un interét dans les cas de melanose acquise

primitive avec atypie associée au mélanome conjonctival, aprés I’exerése
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chirurgicale de la lésion nodulaire et irradiation complémentaire du lit tumoral,
I’instillation de la mitomycine (Amétycine) vise a limiter les récidives et surtout
I’apparition de seconde localisation tumorale. Elle pourrait également permettre
de réduire les marges de sécurité des champs d’irradiation et diminuer ainsi les

effets secondaires de la radiothérapie [132].

En somme le mélanome conjonctival est une tumeur rapidement
progressive et doit étre considérée comme une urgence thérapeutique. Donc
devant chaque suspicion de mélanome conjonctival il faut rapidement adresser

le malade vers un centre onco-ophtalmologique [133].
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Image d’un mélanome de la
conjonctive avant traitement

Disparition de la Iésion tumorale
apres traitement par biopsie
d’exérese + radiothérapie

Fig 41 Image du mélanome conjonctival avant traitement (A) et aprés traitement (B)
par biopsie d’exérése + radiothérapie [62].
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V1-3-2-2- Tumeurs malignes épithéliales
A- Traitement des carcinomes in situ et/ou intra-épithéliaux :

Pour les Iésions localisées conjonctivales et cornéennes inférieure ou égale
a 5 heures en général, il a eté réalisé une exérese si possible totale, car il n’est
pas toujours facile de bien apprécier les limites. Si les marges sont saines, on
prévient le patient du gros risque de récidive et on met en place une surveillance
semestrielle. Si les marges sont limites ou non saines, on réalise une
chimiothérapie locale complémentaire. Le protocole utilise la mitomycine
0.02% a la dose d’une goutte quatre fois par jour en deux cycles de 15 jours
separés par une semaine de récupération avec surveillance ophtalmologique

hebdomadaire pendant la duree du traitement puis semestrielle.

Quand I’examen histologique retrouve un carcinome micro-invasif une
chimiothérapie systematique par mitomycine 0.04% avec une surveillance

rapprochée est indiquée.

Quand il s’agit de lésions diffuses non opérables supérieures a 5 heures, des
biopsies étagées pour confirmer le diagnostic sont réalisées. Le protocole
chimiothérapique décrit precedemment est entrepris, il doit étre renouvelé en cas

de persistance de lesions suspectes.

Les cas de récidives conjonctivales ou cornéennes sont traités par

chimiothérapie apreés éventuelle confirmation histologique.

Dans les rares cas ou les lésions deviennent incontrolables par la
chimiothérapie locale, un traitement par protons ou par radiothérapie est

Propose.
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B- Traitement des carcinomes épidermoides invasifs : Devant une
suspicion de carcinome invasif accessible a une excision initiale, une exérese

totale est réalisée en gardant une marge de 2 mm sur la conjonctive.

Apres confirmation du diagnostic de carcinome invasif, une radiothérapie
complémentaire est désormais systématique. Geénéralement il s’agit d’une

protonthérapie de 52 GY.

En cas de lésion diffuse sans atteinte intraoculaire ou orbitaire une

chimiothérapie pré-chirurgicale de réduction avant la chirurgie est possible.

En cas d’atteinte intraoculaire et selon le contexte, se discutent une

chirurgie conservatrice avec radiothérapie ou une énucléation élargie.

En cas d’atteinte orbitaire le geste carcinologique est le plus souvent

I’exentération.

La conduite thérapeutique des formes récidivantes dépendra des traitements

effectués auparavant.

VI1-3-2-3 - Traitement des lymphomes conjonctivaux : En cas du
lymphome conjonctival isolé, le traitement consiste a une excision associee a

une radiothérapie externe a la dose de 30 GY.
Le contrdle local est alors proche de 100%.

Certains auteurs proposent également des chimiothérapies intra-

lésionnelles notamment par Rituximab (anticorps anti CD20).

En cas du lymphome systémique c’est le traitement de ce dernier qui est

mis en place, principalement par chimiothérapie.
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La chimiothérapie du lymphome B associée le Rituximab avec d’autres

drogues chimiothérapiques qui sont :
e Cyclophosphamide (Endoxan).
e Anthracycline (Adréamycine).
e Oncovin (Vincristine).
e Prédnisolone (Cotipred).
Le protocole est nommé R-CHOP.

Quand il sagit du lymphome T le méme protocole doit étre préscrit mais

sans association de Rituximab [134][135].
VI-3-3- Traitement des Tumeurs malignes des paupieres
V1-3-3-1- Traitement du Carcinome basocellulaire :

Il est basé sur la chirurgie, il consiste dans les formes nodulaires limitées,
une exerese par résection pentagonale de la paupiére avec une marge de 2 a 4

mm.

En cas d’envahissement des berges, une reprise chirurgicale précoce est

conseillée.

Dans les formes plus étendues, il est proposé une exérese avec analyse
extemporanée des berges, des recoupes multiples, une reconstruction differeée,
ou une chirurgie micrographigue de Mohs [136], consistant en une analyse
histologique immédiate en peropératoire des coupes fines de I’ensemble des

berges realisées apres congélation.
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C’est le traitement de choix pour les tumeurs récidivantes, les tumeurs
étendues surtout au niveau du canthus interne, ou les tumeurs

sclérodermiformes.

L’exentération est envisagée pour les formes recidivantes envahissant

I’orbite.

La radiothérapie n’est utilisée que lorsque la chirurgie n’est pas possible ou

pour les lésions récidivantes de I’angle interne et les tumeurs scléerodermiformes.

On utilise un cache plombé pour protéger le globe oculaire, une dose de 30

a 60GY est délivrée en 4 a 5 semaines.

La cryothérapie est parfois utilisée par les dermatologues. Elle doit étre

réservée aux lésions minimes.
V1-3-3-2- Traitement du Carcinome spinocelluaire :

La chirurgie constitue le traitement de base, ainsi la chirurgie de mohs est

indiquée dans :
e Les tumeurs dont les bords sont peu definis.
e Les tumeurs dont le diametre est superieur a 2 cm.

e Les tumeurs situées dans des régions souhaitable étre conserver

(visage)

L’éxcision chirurgical est envisagée pour les tumeurs de moins de 2 cm de

diametre.

La radiothérapie peut étre le traitement principal en cas d’échec du

traitement chirurgical.
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La radiothérapie peut avoir un effet palliatif et soulager la douleur en cas de

volumineuse tumeur.

La radiothérapie peut étre indiguée apres un traitement chirurgical en cas
d’impossibilité d’enlever toute la tumeur. (Limites d’exérese non saine), ou en

cas de risque de récidive de cellules tumorales apres I’exerése.

Les auteurs peuvent avoir recours a la chimiothérapie topique pour traiter
un carcinome spinocellulaire I’agent chimiothérapique utilisé c’est le 5-
fluororacil (5-FU, Efudex).

La chimiothérapie systémique est administrée en cas de métastase a

distance.

V1-3-3-3- Traitement du mélanome malin cutané : Le traitement de
base repose sur la chirurgie d’exérese, I’extension tumorale dans certains

cas oblige une radio-chimiothérapie.
VI-3-4- Traitement des tumeurs orbitaires
V1-3-4-1 Chez I’adulte :

Le traitement des tumeurs de I’orbite primitives repose souvent sur la
chirurgie. Toutefois, une chirurgie d’une tumeur orbitaire est difficile a réaliser

en raison de I’espace limité dans la region de I’orbite.

La chirurgie pratiquée sur I’orbite de [I’eil s’appelle orbitotomie.
L’approche chirurgicale adoptée dépend de I’emplacement et de la taille de la

tumeur.

Le chirurgien tente de préserver I’eil (préservation oculaire) autant que

possible.
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Il pourrait étre nécessaire de pratiquer une énucléation ou une exentération

orbitaire dans le cas d’une tumeur plus étendue.

La radiothérapie externe ou la chimiothérapie peut étre une option a la suite
de la chirurgie, selon le type particulier de la tumeur de I’orbite. Le traitement
d’une tumeur orbitaire secondaire, qui s’est propagee a I’orbite a partir des

structures voisines, dépend de I’emplacement de la tumeur d’origine.

Pour les lymphomes orbitaires, généralement la chirurgie n’est pas
indiquée le traitement repose essentiellement sur la radiothérapie associée a une

chimiothérapie [137].
V1-3-4-2- Chez I’enfant :

La plus fréequente des tumeurs orbitaires c’est le rhabdomyosarcome c’est

une urgence thérapeutique nécessitant une prise en charge immédiate.

Le traitement actuel du rhabdomyosarcome comporte une chimiothérapie
premiéere, associée dans la plupart des cas a une radiothérapie orbitaire qui
donne une survie globale supérieure a 90%. La radiothérapie orbitaire a la dose
de 50 GY est indiquée a chaque fois qu’il persiste un résidu tumoral visible au

scanner ou en IRM apres chimiothérapie [138][139].

Les autres tumeurs de I’orbite chez I’enfant généralement identique a celles
de I’adulte, en cas de tumeurs hematologiques (lymphome de Burkitt, leucémie)
c’est la chimiothérapie associée parfois a une radiothérapie. Concernant les
autres tumeurs solides c’est la chirurgie d’exérése qui est toujours le traitement
de base, la chimio et la radiothérapie leur indication dépens de I’étendu de la

tumeur.
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La prise en charge des tumeurs oculaires commence avec leur prévention.
La prévention des tumeurs oculaires est basée essentiellement sur :

e La lutte contre les facteurs de risque des neoplasies oculaires.

e La sensibilisation des personnels de santé et de la population.

e Suivi génétique des familles ayant un antécédent de cancer oculaire

(Retinoblastome).

e Dépistage précoce des néoplasies oculaires qui augmente la chance de

guérison.
VII-1- La lutte contre les facteurs de risque

Genéralement les mélanomes et les carcinomes oculaires qui touchent la
conjonctive, les paupiéres et I’orbite sont la conséquence d’un certain nombre de

facteurs de risque.

La lutte contre ces facteurs de risque joue un role important dans la

limitation de la propagation de ces tumeurs.

L’exposition prolongée aux rayons de soleil est longtemps connue un
facteur de risque majeur de I’apparition du mélanome oculaire surtout pour les

gens avec une peau et des cheveux clairs et/ou des yeux bleus ou verts.

Il découle que la prévention repose sur I’éducation du public,
particulierement des parents de jeunes enfants, et la protection de la peau
photoexposee par des écrans solaires efficaces, avec la limitation de la durée

d’exposition aux rayons ultra-violet surtout en période d’été.
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Le papilloma virus et le VIH (virus d’immunodéficience humaine)
constituent un facteur de risque surtout dans I’apparition des carcinomes
oculaires, ainsi le virus EBV (Epstein Baar Virus) et le virus hépatite B et C

constituent un des facteurs déclenchant des lymphomes.

Devant chaque suspicion du carcinome ou du lymphome il faut demander
au patient de réaliser des préelevements sérologiques a la recherche des virus
cités ci-dessus, ceci va jouer un role important dans la confirmation du

diagnostic et ainsi la prise en charge thérapeutique.
VII-2- Suivi génétique

Spécifiquement pour le retinoblastome qui est un cancer oculaire tres
fréquent chez les enfants, ce dernier se caractérise par un mécanisme de survenu

purement géenétique.

Le gene du rétinoblastome est un anti-oncogene situé sur le chromosome
13. Lorsque le gene est intact, ce dernier par son action anti-oncogene empéche

I’apparition du rétinoblastome.

L’oncogenese du rétinoblastome est en rapport avec I’inactivation
sequentielle des deux alleles du gene du rétinoblastome par deux mutations

successives.

La consultation génétique a pour objectif, en étroite collaboration avec les
équipes cliniques, de répondre aux questions portant sur les divers risques
(modalités de transmission d’une prédisposition, naissance d’un autre enfant

atteint, survenue d’un second cancer.), et de guider le suivi des enfants a risque.
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Le généticien s’appuie sur les tests moléculaires, orientés par I’analyse de
I”histoire personnelle et familiale de I’enfant atteint sans omettre I’examen du
fond d’ceil des parents et de la fratrie a la recherche de rétinomes (qui sont des

lésions tumorales ayant spontanément involugé).

Les formes multifocales du rétinoblastome sans histoire familiale sont liées
dans la majorité des cas a une néo-mutation apparue dans les gametes de I’un

des deux parents.

La signification des tests peut étre schematisée sans épuiser la diversité des

situations.

VII-2-1- Risque pour I’enfant dont un parent a été atteint du

rétinoblastome :

Si une altération constitutionnelle du gene RB1 a été identifiée chez le
parent atteint, on retient qu’il existe un risque sur deux de transmettre cette
altération a chacun des enfants. Un enfant qui serait porteur de cette altération
aurait un risque proche de 100% de développer un rétinoblastome. Dans ce cas
un test génétique a la naissance du bébé et un premier fond d’ceil au cours de la

premiere semaine de vie sont recommandés.

Cette surveillance sera poursuivie si I’enfant s’avere porteur de I’altération

du géne RB1 identifiée chez le parent.

Il peut aussi étre discuté des options du diagnostic anténatal et du

diagnostic préimplantatoire.

Si aucune altération constitutionnelle du gene RB1 n’a été identifiée chez le

parent atteint, il n’est pas possible d’eliminer complétement la présence d’une
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prédisposition, et une surveillance ophtalmologique de I’enfant des la période

néonatale est recommandeée.

VII-2-2- Risque dans la fratrie d'un enfant atteint du

rétinoblastome :

Avec au moins deux cas dans la famille, le risque de prédisposition dans la
fratrie est de 50%.

Devant un cas bilatéral ou multifocal, sans histoire familiale, le risque est
faible (inférieur a 5%) et la surveillance est trimestrielle jusqu’a 2 ans puis

semestrielle jusqu’a 4ans.

Cette surveillance est obligatoire sauf si I’enfant n’a pas d’allele en
commun avec la sceur ou le frere atteint ou s’il n’est pas porteur d’allele non
perdu au niveau tumoral, ou enfin s’il n’est pas porteur d’une altération du gene

RB1 identifiée chez I’enfant atteint.

Devant la majorité des atteintes unilatérales unifocales, sans histoire
familiale, le risque est tres faible (inférieur a 1%), mais la encore, la surveillance
ophtalmologique est recommandée. Elle pourra étre aussi levée si I’enfant n’a
pas d’allele en commun avec la sceur ou le frere atteint ou s’il n’est pas porteur
d’allele non perdu au niveau tumoral, et enfin lorsqu’une étude somatique du
gene RB1 a pu étre réalisee et a permis d’identifier les deux altérations des deux
alleles du gene RB1. Si aucune d’entre elles n’est identifiée chez I’enfant en
constitutionnel, il est possible de conclure que ces altérations sont survenues de
facon postzygotique. Dans ce cas, on ne retient plus de sur-risque du

rétinoblastome pour la fratrie de I’enfant atteint [140].
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VI1-3- Dépistage précoce des néoplasies oculaires

Le dépistage précoce des néoplasies oculaires permet une prise en charge

rapide des cancers.

La précocité du traitement de toute lésion évolutive permet de réduire les

effets secondaires éventuels, tant de la lésion que du traitement nécessaire.

Les carcinomes et les mélanomes oculaires touchent le plus souvent les
sujets ageés, donc toute lésion suspecte a I’age de 60 ans au niveau oculaire
oblige la réalisation d’une biopsie d’exérese avec un examen histologique

anatomo-pathologique pour confirmer ou éliminer le diagnostic d’une tumeur.

Plus que le diagnostic des néoplasies oculaires est fait t6t, moins les

traitements sont lourds et meilleurs sont les chances de guérison.

Le depistage précoce des néoplasies oculaires permet généralement d’éviter
I’énucléation (ablation total de I’ceil) et préserver le pronostic visuel de I’ceil

atteint.

VI1-4- La sensibilisation des personnels de santé et de la

population

Le r6le important du ministere de santé plus les organisations de lutte
contre les cancers en collaboration avec les médias dans la sensibilisation des
gens de la gravité des tumeurs oculaires, ainsi encourager ces derniers pour

consulter en cas d’apparition des symptomes en faveur d’une néoplasie.

Organisation des séminaires dans les différentes régions du pays pour
informer les personnels de santé (médecins géneralistes, spécialistes, infirmiers)

des nouveautés de la prise en charge des cancers oculaires et pousser ces
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derniers a multiplier leur efforts pour réduire au maximum la gravité des

tumeurs oculaires.

La création des centres de dépistage des cancers oculaires dans les
différentes régions du pays pour éviter tous retard du diagnostic en rapport avec

la difficulté de déeplacement des patients.

Les médias jouent un réle tres important dans I’éducation des gens pour
éviter les facteurs favorisants I’apparition des cancers, et donner des solutions
permettant de changer certaines habitudes. (Eviter I’exposition prolongée aux

rayons de soleil, utilisation des écrans).
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V111- Conclusion
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Les tumeurs oculaires sont tres diverses et peuvent toucher toutes les
tuniques de I’ceil et tous les tissus orbitaires

Les tumeurs oculaires mettent en jeu le pronostic vital mais aussi esthétique
et fonctionnel.

La fréquence des tumeurs oculaires est en accentuation dans tout le monde.

La prise en charge des tumeurs oculaires a beneficie de nombreux
changement, aujourd’hui gréce aux traitements conservateurs (Thermothérapie
trans pupillaire ; cryothérapie ; curiéthérapie.), nous pouvont dans 90% des cas
de detruire la tumeur sans enlever I’ceil (énucléation) avec une préservation du
pronostic visuel.

Pour que le traitement consérvateur soit efficace, un dépistage précoce des
tumeurs oculaires s’impose.

Si la tumeur est diagnostiquée tardivement, la possibilite d’éliminer une
énucléation (ablation du globe oculaire) devient de moins en moins minime.

Au Maroc, on s’intéresse beaucoup au cancer du sein et du col plus que les
cancers oculaires, ceci peut étre expliqué par la fréguence élevé de ces derniers
par-rapport aux cancers oculaires. Mais il ne faut pas oublier que le dépistage
précose des neoplasies oculaires plus les traitements conservateurs ont permis
plus que la préservation du pronostic visuel et esthetique d’éviter les problémes
psychiques majeurs liés a I’énucléation surtout chez I’enfant (dépression,
troubles autistiques et les problemes scolaires).

Donc Il faut agir et employer tous les moyens nécessaires pour bien cadrer
les tumeurs oculaires au Maroc.

N’est-il pas le temps de créer des centres specialisés a I’instar des pays
européens, pour dépistage et prise en charge précoce des neoplasies oculaires ?
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Résumeé

Titre: Néoplasies oculaires, données épidémiologiques et Attitude thérapeutique.
Auteur: Aomari Ayoub.
Mot clés: Rétinoblastome-Mélanome-Carcinome-Enucléation-Thermothérapie trans- pupillaire.

Les tumeurs ophtalmologiques comprennent les tumeurs du globe oculaire et les tumeurs des
annexes a savoir la conjonctive, les paupiéres et I’orbite.

Ce sont des tumeurs rares mais éprouvantes car elles mettent en jeu le pronostic visuel mais
aussi esthétique et vital.

Notre travail de thése vise a étudier les différentes tumeurs malignes ophtalmiques, leurs
caractéres épidémiologiques ainsi que leurs éléments de diagnostic et de prise en charge.

La fréquence des néoplasies oculaires évolue crescendo a travers le monde.

Chez les enfants, le rétinoblastome est la tumeur maligne intraoculaire la plus fréquente, son
incidence est estimée a 50 nouveaux cas par an, alors que chez les adultes, le mélanome de I’'uvée reste
le plus répandu de ces tumeurs.

Le diagnostic des néoplasies oculaires repose essentiellement sur la clinique, la paraclinique et
I’étude histologique de la piece opératoire apres exérése chirurgicale ou énucléation.

Le fond d’eil est un examen fondamental, permettant dans la majorité des cas de confirmer le
diagnostic d’une tumeur intraoculaire et de préciser son étendue.

Concernant les tumeurs des annexes (la conjonctive, les paupieres et I’orbite), I’experience du
clinicien et I’histologie de la piéce d’exérése restent les seuls moyens primordiaux pour poser le
diagnostic.

La prise en charge des néoplasies oculaires est basée essentiellement sur la chirurgie qui est le
traitement de base, la chimiothérapie et la radiothérapie.

Les traitements conservateurs notamment la thermothérapie trans-pupillaire (TTT), la
cryothérapie et la thermochimiothérapie sont considérés comme une avancée majeure dans le
traitement des cancers oculaires. Elles permettent aujourd’hui de traiter la tumeur avec une
préservation de I’ceil et de sa fonction.

Le dépistage précoce des cancers oculaires est primordial, pour éviter 1’énucléation et favoriser
la guérison en adoptant les schémas conservateurs.
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Summary

Title: Ocular neoplasias, epidemiological datas and therapeutic attitude
Author: Aomari Ayoub

keywords: retinoblastoma -melanoma - carcinoma - enucleation - thermotherapy - transpupillary.

Ophthalmologic tumors include eyeball tumors and annexes' tumors which are the conjunctiva,
the eyelids and the eye-socket.

These tumors are rare yet threatening as they jeopardize the visual and aesthetic prognosis and
also the survival one .

Our thesis will be focused on the different malignant ophtalmic tumors , their epidemiological
traits and theirs diagnostic and management elements .

Ocular neoplasias' rates are increasing around the world .

In children case, retinoblastoma is the most frequent malignant intraocular tumors. the
estimation of its incidence can reach up to 50 new case by year.When it comes to adults, uveal
melanoma remains the most common of these tumors .

The diagnosis of the ocular neoplasias is essentially based on the clinical and paraclinical test
and the histological studies of the operative specimen after a surgical resection or an enucleation.

Fundoscopy is an important examination; it enables in most cases the confirmation of the
diagnosis of the intraocular tumors and their extent.

Regarding the annexes' tumors (the conjunctiva, the eyelids and the eye-socket), the clinician's
experience and the histology of the operative specimen remain the only fundamental means for the
definition of the diagnosis.

The management of ocular neoplasias is essentially based on surgery which is the main
treatment, chemotherapy and radiotherapy.

The conservative treatment, in particular Transpupillary thermotherapy (TTT), the cryotherapy
and thermochemotherapy are considered as a major progress in ocular cancers' treatments. They
enable nowadays the treatment of the tumor while preserving the eye and its function.

The early detection of ocular cancers is crucial in order to avoid the enucleation , it also enables
the healing while adopting conservative schemes.
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GLOSSAIRE :

Therapies ciblées: Les thérapeutiques ciblees sont un type
de médicaments qui bloque la croissance du cancer, en interagissant avec des
cibles moléculaires spécifiques necessaires a la carcinogenese et la croissance
tumorale. Elle se différencie ainsi des medicaments inhibant ou détruisant
simplement les cellules se divisant rapidement, comme c'est le cas des molécules

de la chimiothérapie traditionnelle.

Maladie de basedow : est une maladie auto-immune de la thyroide. La
personne atteinte produit des anticorps anormaux dirigés contre les cellules
folliculaires de la thyroide. Plut6t que de détruire ces cellules, comme le ferait
tout anticorps normal, ces anticorps reproduisent étrangement les effets de la
TSH et stimulent continuellement la libération d'’hormones thyroidiennes,
provoquant une hyperthyroidie accompagnée de signes cliniques spécifiques. La
maladie de Basedow ou de Graves, plus frequente chez la femme que chez
I'nomme, se manifeste le plus souvent par une accéelération du métabolisme
basal, la diaphorese, des pulsations cardiaques rapides et irréguliéres, une
augmentation de la nervosité et une perte ponderale. Il s'agit de sa forme la plus

fréquente.

Lentigo: (ou lentigine) est une macule hyperpigmentée, plane ou
légérement surélevee qui peut siéger n'importe ou sur la peau, les ongles et les

muqueuses.
RB1 :Rétinoblastomal signifie le géne du rétinoblastome.

GY : Unites de traitement radiothérapie, [l'unité dérivée de dose

absorbée du systeme international (SI) d'unités.
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Un gray représente I'énergie absorbée par un milieu homogene d'une masse
d'un kg lorsqu'il est exposé a un rayonnement ionisant apportant une énergie
d'un joule :

J 2 -2
1Gy=1—=1m""s
a kg
Cobalt : cobalt est unéléement chimique, de symbole Co, de numéro

atomique 27 et de masse atomique 59.

Myodesopsie : Les myodésopsies (aussi appelées « corps flottants du
vitré » ou, plus anciennement, « mouches volantes ») sont des opacités de tailles,

de formes et de consistances diverses présentes dans I'hnumeur vitrée de I’ceil.

Normalement transparent, le corps vitré change d'état avec I'dge et subit des
transformations dégenératives, ce qui conduit a la formation de petites fibrilles,
qui s'agglomerent les unes aux autres et qui flottent dans le vitreé en se déplacant
selon l'action conjuguée des mouvements oculaires, de la gravitéet de
I'inertie de celui-ci. Les myodésopsies sont visibles a cause de I'ombre qu'elles
projettent sur la rétine, ayant un indice de réfraction différent a celui du corps
vitré. Elles peuvent prendre l'apparence de taches, de filaments, d'anneaux ou de

points.

Ces opacités étant bel et bien présentes dans I’ceil, il ne s'agit pas d'illusions

d'optigues mais de phénomenes entoptique.

Orbitotomie : ouverture chirurgicale de la paroi osseuse de I’orbite.

Syndrome sec oculaire : La sécheresse oculaire, ou « syndrome de I'ceil
sec », 0Ou « kérato-conjonctivite seche », est un type d'affection touchant

le systeme lacrymal de I'homme, et qui se traduit par la pénible sensation d'yeux
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secs. Elle est également nommée « xérophtalmie », « kératite seche » ou

« keratitis sicca », « kératoconjonctivite sicca ».
Alopécie : L'alopécie (ou calvitie) chute des cheveux.

Une mutation postzygotique :ou post-zygotique, consiste en une mutation
gu'un organisme acquiert au cours de sa durée de vie, plutot que d'hériter de son

parent par la fusion haploide du pronucléus dans le sperme et l'ovule.

Meédicaments cytostatiques : Se dit pour les médicaments capable de
bloquer le fonctionnement ou la multiplication des cellules cancéreuses.

(Chimiothérapie).

Le gadolinium : est un élément chimique, de symbole Gd et de numéro
atomique 64. Utilise comme agent de contraste dans imagerie par résonance

magnétique ou IRM.

Maladie de Bowen : La maladie de Bowen est un cancer intra-épidermique
(in situ). L’aspect est une plaque rouge, irréguliere, recouverte de fines squames.
La lésion s’élargit lentement. Les localisations sont multiples dans un tiers des
cas. Le risque de transformation en cancer spinocellulaire infiltrant est de 3 % a
5 %.

La maladie de Coats: (connu aussi sous les appellations reétinite
exsudative, télangiectasie rétinienne primaire. est une rétinopathie
idiopathique, congenitale, non-héréditaire, caractérisée par un développement
anormal des vaisseaux de la rétine (télangiectasie) avec progressivement des
deépodts d'exsudats intra- et sous-rétiniens, qui peuvent provoquer un décollement
exsudatif de la rétine, des heémorragies vitréoréetiniennes, un glaucome

néovasculaire et finalement la perte de la vision.
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malades sera mon premier but.
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nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freéres.
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