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Les tumeurs de | orbite sont multiples et tres variées. Elles
sont relativement rares. Elles peuvent provenir des différentes
structures constituant I’orbite (os, muscle, artéres, nerfs,
veines, graisses, globe...) ou de ses annexes (appareil
lacrymal, paupieres) ou étre propagées a partir des régions de
voisinage (sphere ORL, endocrane).

Elles peuvent étre bénignes ou malignes, primitives ou
secondaires.

Les signes d’appel sont variés dominés par |’exophtalmie.
Les tumeurs orbitaires de |’adulte sont différentes de celles de
L’enfant, méme si certaines tumeurs se rencontrent dans ces
deux populations. Chez |’adulte prédominent les lymphomes,
les tumeurs de la glande lacrymale et les tumeurs propagées
d’origine sinusienne ou palpébrale et chez ’enfant, c’est

surtout le rétinoblastome et le rhabdomyosarcome.

L’imagerie médicale (TDM et/ou IRM) permet d’affirmer le
diagnostic et d’établir un bilan d’extension précis. Les
possibilités d’étude histologique a partir de biopsies vont

guider le choix thérapeutique. La meilleure connaissance

préopératoire de ces tumeurs permet des chirurgies réglees.
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L’utilisation complémentaire de la radiothérapie et de la
chimiothérapie peut améliorer le pronostic de certains
processus.

La prise en charge est souvent multi disciplinaire nécessitant
une collaboration entre différentes spécialités (ophtalmologie,
ORL, neurochirurgie, radiologie, oncologie, pédiatrie,

anatomopathologie)

Dans ce travail, nous rapportons notre expérience concernant
89 cas de tumeurs orbitaires colligés au _ service
d’ophtalmologie du CHU Hassan II de Fés entre Janvier 2005
et Février 20009.

Nous avons divisé notre travail en 3 chapitres :

Le premier concernant |’étude embryologique et
anatomique de |’orbite, de son contenu et de ses parois.

Dans un deuxiéme temps, nous rapportons |’ étude
analytique de nos observations

Dans le troisieme chapitre, nous discutons nos résultats

avec les données de la littérature.
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RAPPEL ANATOMIQUE
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Les cavités orbitaires ou orbites sont deux profondes cavités creusees
a la partie haute du massif facial, de chaque cété des fosses nasales et
des labyrinthes ethmoidaux, ce sont des véritables zones de jonction

entre I’étage antérieur du crane et le massif facial.

11 est classique de séparer I’orbite osseuse, tapissée par le périoste
orbitaire, formant le contenant, du contenu constitué par les
différentes structures visuelles (globe oculaire, muscles oculo-moteurs,

glande lacrymale, graisse, artéres, veines et nerfs orbitaires.

Chacune des cavités orbitaires a la forme d’une pyramide
quadrangulaire ouverte en avant. On lui décrit 4 parois réunies par 4
bords.

Leur grand axe oblique en avant et en dehors chez II’homme donne un

champ de vision important et la possibilité de vision binoculaire.

I- Rappel embryologique (1)
Les os du crane et de la face se mettent en place de deux fagons
différentes :

e Une ossification membraneuse: os plats de la voite
cranienne et de la face.

e Une ossification enchondrale : os de la base du crane.
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En ce qui concerne |’ orbite :

e le corps de I’os sphénoide et I’ethmoide se forment a partir de
quatre zones d’ossification situées en avant de la plaque basale
future apophyse basilaire de 1’os occipital.

e Latéralement, deux cartilages apparaissent : 1’aile orbitaire qui
entoure le nerf optique et 1’aile temporale qui deviennent
respectivement la petite et la grande aile du sphénoide.

e L’ossification enchondrale de ces différentes piéces débute vers
la 7°- 8° semaine de gestation.

e La partie faciale de lorbite: os maxillaire, lacrymal et
zygomatique a une origine membraneuse. L’ossification se fait

entre le 6° et le 7° mois de gestation.

I1- Constitution de I’orbite (1, 2) :

On décrit a I’ orbite quatre parois, quatre bords, une base et un sommet.

A- les parois : Figure 1

1- paroi supérieure ou toit :

Formée en avant par la portion orbitaire de 1’os frontal et en arriére
par la petite aile du sphénoide.

Prés du bord antérieur se situent deux dépressions, I’une latérale : la
fossette lacrymale, 1’autre médiale : la fossette trochléaire.
Relativement mince, cette paroi sépare 1’orbite de la fosse cranienne
antérieure ou reposent les lobes frontaux des hémisphéres cérébraux.

En avant, elle sépare |’ orbite du sinus frontal.
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2- paroi externe :
Dirigée obliquement en arriére et en dedans, elle est constituée dans
son étendue par |’0s malaire et la grande aile du sphénoide.

Elle est épaisse, résistante, en rapport avec la fosse temporale externe.

3- paroi inférieure ou plancher :
formée en avant par la face supérieure du maxillaire supérieur, en
dehors, ’apophyse orbitaire de I’os malaire et en arriére par le
processus orbitaire de I’os palatin.
Elle est parcourue par le nerf infra-orbitaire, branche terminale du nerf
maxillaire et les vaisseaux infra-orbitaires, d’arriére en avant dans le
sillon puis dans le canal infra-orbitaire qui s’ouvre 5 4 6 mm sous le
bord infra-orbitaire, 4 3 cm de la ligne médiane.

Cette paroi extrémement fine sépare |” orbite du sinus maxillaire.

4- Paroi médiale ou interne :
Verticale, constituée d’avant en arriére par I’apophyse montante du
maxillaire supérieur, |"unguis (os lacrymal), 1’os planum, I’ethmoide
et la partie antérieure de la face externe du sphénoide.
Tres mince, elle est en rapport étroit avec les cellules ethmoidales et la
partie antérieure du sinus sphénoidal. En avant, le sac lacrymal repose

dans la fossette lacrymale de I’unguis qui le sépare des fosses nasales.
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Figure 1 : Parois orbitaires :

1. os frontal ; la. processus zygomatique ; 1b. apophyse orbitaire médiale ; 2.
petite aile de l'os sphénoide ; 3. os zygomatique ; 4. grande aile de l'os
sphénoide ; 5. os maxillaire ; 6. apophyse orbitaire du palatin ; 7. ethmoide ; 8.

os lacrymal ; 9. os nasal
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B- Les bords de ’orbite :
Les parois de 1’orbite se continuent lune avec I’autre enformant

quatre bords ou angles.

1- Bord supéro-médial :
Unissant les parois médiale et supérieure, il est constitué par les
sutures fronto-maxillaire, fronto-lacrymale et fronto-ethmoidale
d’avant en arriére.
La suture fronto-ethmoidale présente les ostiums des foramens

ethmoidaux antérieur et postérieur.

2- Bord inféro-medial :
Se confond en avant avec I’orifice supérieur du canal lacrymo-nasal, il

répond aux sutures ethmoido-maxillaire et sphéno-palatine.

3- Bord supéro-latéral :
Présente la fissure orbitaire supérieure (la fente sphénoidale),
comprise entre la grande aile et la petite aile du sphénoide et

communicant avec la cavité cranienne.

4- Bord inféro-latéral :
Il est creusé d’une large ouverture, la fissure orbitaire inférieure qui

fait communiquer |’ orbite avec la fosse ptérygo-palatine.
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C-La base de ’orbite :
C’est un large orifice qui a la forme d’un quadrilatére formé par |’os
frontal en haut, 1’os malaire en dehors et en bas, et la branche
montante du maxillaire supérieur, en dedans le rebord orbitaire

supérieur présente a son tiers médial |’échancrure sus-orbitaire.

D- le sommet :
correspond au trou optique, au canal optique de 5 a 8 mm de longueur
et 4 mm de largeur, situé au dessus et en dehors de la fente
sphénoidale.

E- les orifices : figure 2

Plusieurs orifices perforent |” orbite :
1. Le canal optique :

C’est un conduit osseux trans-sphénoidal qui fait communiquer
I’étage antérieur de la base du crane et I’orbite, il présente deux
orifices :
-Un orifice orbitaire ou trou optique, au dessous et un peu en dehors
de cet orifice, se trouve un sillon antéro-postérieur dont la lévre
interne forme une saillie, le tubercule sus-optique qui donne insertion
au tendon de Zinn.
-Un orifice endocranien.

Le trou optique livre passage au nerf optique et a I’artére ophtalmique.

10
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2. La fissure orbitaire supérieure (fente sphénoidale) :
Figure 3

C’est déhiscence entre les ailes du sphénoide. Elle est traversée

par:

a- un systéme fibro-ligamentaire comportant le tendon de Zinn et le
pédicule sphénoidal du périoste orbitaire ;

b- un ensemble vasculo-nerveux : certains éléments passent dans

I’anneau de Zinn, les autres en dehors.

e Dans I’anneau de Zinn, passent, a la partie centrale les deux
branches supérieure et inférieure du nerf oculo-moteur (111). le
nerf abducens (V1) en dehors, le nerf nasociliaire en dedans et la
racine sympathique du ganglion ciliaire au centre. La veine
ophtalmique moyenne, inconstante.

e Endehors de I’anneau de Zinn passent de dehors en dedans ; les
nerfs lacrymal, frontal et trochléaire (IV) et les veines

ophtalmiques supérieure et inférieure.

3. La fissure orbitaire inférieure (fente sphéno
maxillaire) :
Recouverte par le périoste orbitaire fait communiquer |” orbite avec la

fosse ptérygo-palatine.

11
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e

Figure 2 : Orifices de l'orbite.

1. Canal optique 2. Fissure orbitaire supérieure 3. Fissure orbitaire inférieure
4. Sillon infraorbitaire 5. Foramen ethmoidal antérieur 6. Foramen ethmoidal
postérieur 7. Echancrure supraorbitaire 8. Incisure frontale 9. Orifice supérieur
du canal lacrymonasal 10. Foramen zygomatico-orbitaire 11. Foramen
infraorbitaire 12. Créte lacrymale antérieure 13. Créte lacrymale postérieure

12
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Figure 3 : Fissure orbitaire supérieure.

1. Fissure orbitaire supérieure 2. Anneau de Zinn 3. Muscle droit supérieur
4. Muscle droit latéral 5. Muscle droit médial 6. Muscle droit inférieur 7.
Tendon de Zinn 8. Nerf lacrymal 9. Nerf frontal 10. Nerf trochléaire (IV) 11.
Nerf abducens (VI) 12. Branche supérieure du nerf oculomoteur (III) 13.
Branche inférieure du III 14. Nerf nasociliaire 15. Racine sympathique du
ganglion ciliaire ~ 16. Veine ophtalmique moyenne 17. Veine ophtalmique
supérieure 18. Nerf optique 19. Artere ophtalmique 20. Canal optique

13

13



Mémoire de fin d’étude Les tumeurs de 1’orbite

I11- Contenu de 1’orbite
L’orbite osseuse est tapissée par le périoste qui n’adhére a |’os qu’au
niveau du rebord orbitaire antérieur et au niveau des orifices
postérieurs: canal optique et fissure orbitaire supérieure. Elle

contient :

1. Le globe oculaire :
Avec ses trois enveloppes : sclere, choroide et rétine .1] est situé a la
partie antérieure de I’orbite, qu’il déborde en avant dans la plan
horizontal : la ligne unissant les bords latéral et médial de 1’orbite
osseuse coupe le globe oculaire au niveau de I’angle irido-cornéen en
dedans, de la sclere en dehors. Dans le plan sagittal, la ligne unissant
les deux bords supérieur et inférieur est tangente au sommet de la
cornée.
L’axe du globe oculaire, strictement antéro-postérieur, forme avec

1’axe orbitaire un angle de 23°.

2. les muscles de |” orbite :
La cavité orbitaire contient sept muscles destinés 4 mouvoir le globe
oculaire et la paupiére supérieure. Ce sont des minces languettes
insérées au sommet de 1’orbite, pour la plupart, par un tendon
commun ou tendon de Zinn qui entoure le canal optique a la maniére

d’un entonnoir.

14
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a- le muscle releveur de la paupiére supérieure :
Innervé par le rameau supérieur du nerf oculo-moteur (I11), il prend
naissance, par un tendon, sur la petite aile du sphénoide

immediatement en avant du trou optique et sur la gaine optique.

b- les muscles droits : Figure 4
Les quatre muscles droits de 1’ceil, longs de 4 cm en moyenne
s’étendent du fond de I’orbite a la sclere, en limitant un espace
conique a base antérieure, fermé par le globe oculaire lui-méme .
Les fibres musculaires de chaque muscle droit naissent de deux
bandelettes voisines de division de 1’anneau tendineux commun. II
suit la direction de la paroi orbitaire correspondante pour se terminer
en avant sur la sclere par un tendon au niveau du quadrant

correspondant.

c- les muscles obliques : au nombre de deux
e le muscle oblique supérieur :
Nait au fond de I’orbite sur la portion supéro-médiale du trou optique,
arrivé a I’angle supéro-médial de I” orbite, il se réflichit en dehors et en
arriére en coulissant dans une poulie de réflexion, qu’il faut respecter
dans les abords supérieurs de I’orbite, passe sous le muscle droit
supérieur et se termine sur la partie supéro-latérale de I’hémisphére

postérieure de I’ ceil.

15
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e le muscle oblique inférieur :
C’est le seul muscle qui ne se détache pas du fond de I’ orbite, mais du
bord latéral de 1’orifice supérieur du canal lacrymo-nasal, il se dirige
transversalement, passe sous le droit inférieur et se termine sur la

partie inféro-larérale de "hémisphére postérieure du globe.

16



Figure 4 : Origine des muscles droits.

1. Muscle droit supérieur ; 2. fissure orbitaire supérieure ; 3. nerf lacrymal ; 4.
nerf frontal : 5. nerf trochléaire ; 6. veine ophtalmique supérieure ; 7. anneau
tendineux commun ; proprement dit ; 8. nerf abducens ; 9. branche supérieure
du nerf oculomoteur ; 10. muscle droit latéral ; 11. branche inférieure du nerf
oculomoteur ; 12. muscle droit inférieur ; 13. releveur de la paupiére ;
supérieure ; 14. muscle oblique supérieur ; 15. nerf optique ; 16. artére
ophtalmique ; 17. veine ophtalmique moyenne ; 18. anneau tendineux commun ,
19. muscle droit médial ; 20. racine sympathique du ganglion ciliaire ; 21. nerf

nasociliaire.

17
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IV- Les annexes
A- la glande lacrymale :
C’est une glande en grappe, plicaturée en C sur 1’expansion
fibreuse du muscle releveur de la paupiere supérieure. Cette plicature
permet de lui distinguer deux portions : une portion orbitaire et une

portion palpébrale.

Cette glande est logée a I’angle supéro-latéral de 1’orbite, dans la

fossette lacrymale creusée dans la portion orbitaire de |” os frontal.

B- les voies lacrymales :
Sont représentées par cing formations étagées depuis I’angle interne
de I’ ceil jusqu’au cornet inférieur, ce sont :
e Lelac lacrymal.
e Les points lacrymaux supérieur et inférieur.
e Les conduits lacrymaux.
e Lesac lacrymal

e Le canal lacrymo-nasal.

C- Les paupieres :
Placés en avant de I’orbite et du globe oculaire, elles assurent la
protection du contenu orbitaire et |’étalement du film lacrymal sur

la cornée.

18



Au nombre de deux de chaque c6té, les paupiéres supérieure et
inférieure, séparées par la fente palpébrale sont des structures
cutanéo-musculo-fibreuses complexes, richement vascularisées et
innervées.
e Chaque paupiére comporte huit plan superposés d’avant en arriere :
e Lapeau
e Le tissu cellulaire sous cutané
e Le muscle orbiculaire de |” ceil
e Une deuxiéme couche de tissu cellulaire ache
e Une charpente fibreuse formée par les deux tarses supérieur
et inférieur et le septum orbiculaire
e Les muscles rétracteurs des paupiéres ; représenté au niveau
de la paupic¢re supérieure par le muscle releveur de la
paupicre supérieure
e Une couche musculaire lisse

e Une couche muqueuse, la conjonctive.

19
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V- Vaisseaux et nerfs de I’orbite
A-Vascularisation de 1’orbite : Figure 5
Assurée an quasi-totalité par les branches de 1’artére ophtalmique,
issue du systéeme carotidien interne, et en partie par des branches du

systéme carotidien externe, principalement I’artére infra-orbitaire.

L’artére ophtalmique nait de I’artére carotide interne dans la cavité
cranienne, pénétre I’orbite par le canal optique qu’elle traverse
d’arriére vers |’avant sous le nerf optique.
A I’angle interne de I’orbite, elle fournit plusieurs branches
collatérales destinées au contenu orbitaire, 4 la région palpébrale et
aux fosses nasales. Ce sont :
e Lesartéres du nerf optique
e L’artére lacrymale
e [’artére centrale de la rétine qui perfore la capsule du nerf
optique et chemine au sein du nerf jusqu’a la papille ot elle se
termine en ses deux branches supérieure et inférieure ;
e Lesarteres ciliaires postérieures qui perforent le pdle postérieur
de la sclére.
e Les artéres musculaires supérieure et inférieure ;
o Les artéres ethmoidales antérieure et postérieure.
e L’artére sus-orbitaire et frontale externe
e Les artéres palpébrales internes

e [’artére frontale interne

20
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e [’artére nasale.

Les veines de I’orbite aboutissent aux deux veines ophtalmiques
supérieure et inférieure. Celles-ci se dirigent, en arriere, vers la fente
sphénoidale qu’elles traversent au niveau de sa portion large et se

jettent dans le sinus caverneux.

Figure 5 : Artére ophtalmique. Vue supérieure.
1. Artére ophtalmique 2. Artére lacrymale 3. Artére ethmoidale antérieure
4. Artére ethmoidale postérieure 5. Artére supraorbitaire 6. Artére ciliaire

longue latérale 7. Artére ciliaire longue médiale

21
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B- Les nerfs de ’orbite :
Les nerfs de I’orbite se distinguent en nerfs moteurs, sensitifs,

sympathiques et sensoriels.

1. Innervation sensorielle :

Le nerf optique est constitue des axones des cellules ganglionnaires de
la rétine, on lui décrit 3 portions :
1. La portion intra-oculaire représentée par la
portion rétrolaminaire de la papille.
2. La portion orbitaire
3. La portion intracanalaire.
Tout au long du trajet orbitaire, le nerf optique est entouré par les

méninges.

2. Innervation motrice :
Les nerfs moteurs sont au nombre de trois :

e Le nerf oculo-moteur III: assure I’innervation motrice de tous
les muscles de I’eil a ’exception du droit externe et du muscle
grand oblique. Il transporte aussi les fibres de la motricité
pupillaire.

Il se divise au niveau de la fente sphénoidale, en deux branches qui

traversent 1’anneau tendineux de Zinn.

e Le nerf trochléaire IV : innerve le muscle grand oblique.

22
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e Le nerfabducens VI : innerve le droit externe.

3. Innervation sensitive :
Assuree par le nerf ophtalmique V1, branche du nerf trijumeau. Ce
nerf assure I’innervation de la glande lacrymale, de la peau du front,
de la paupiére supérieure et de la racine du nez et des fosses nasale. Il
nait du ganglion de Gasser, passe dans le sinus caverneux et se divise
en trois branches : le nerf frontal, le nerf lacrymal et le nerf naso-

ciliaire.

4. Innervation végétative :
Le systeme sympathique dérivant de la chaine cervicale sympathique
assure la trophicité du globe oculaire, innervation du muscle de
Muller et du muscle dilatateur de 1’iris.
Le systéme parasympathique assure I’innervation de 1’irido-

constriction.

23
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PHYSIOPATHOLOGIE

L’exophtalmie résulte d’un conflit entre le contenant de I’orbite qui
est une cavité osseuse inextensible et son contenu qui peut augmenter

de taille par différents processus tumoraux.

La paroi de I’orbite peut elle-méme étre le siége d’une tumeur
refoulant le globe en avant.

Les tumeurs de voisinage peuvent également se propager a I’ orbite.

24
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NOTRE ETUDE

25
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PATIENTS ET METHODES

11 s’agit d’une étude rétrospective qui porte sur 89 cas de tumeurs
orbitaires colligés au service d’Ophtalmologie du CHU Hassan II de

Fés sur une période de 4 ans entre Janvier 2005 et Février 2009.

Nous avons réalisé une fiche d’exploitation des dossiers médicaux ou

sont recueillies en détail :
Les données de I’interrogatoire :

e L’age, le sexe, I’origine et la profession.

e Les antécédents personnels et familiaux

e Le début et le mode d’évolution

e Les signes fonctionnels : exophtalmie, masse tumorale, diplopie,

douleur oculaire, baisse de 1’acuité visuelle.

Les données de 1’examen ophtalmologique :
e Mesure de I’acuité visuelle
e Examen de |’ orbite
e Examen de la motilité oculaire et la sensibilité cornéenne
e Examen a la lampe a fente

e Examen du fond d’ceil
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L’examen général

Les résultats des examens complémentaires, radiologiques (TDM,
IRM, radio des orbites et I’échographie oculaire et orbitaire),
biologiques et le bilan d’extension.

Le traitement effectué

Les résultats anatomopathologiques

L’évolution et les complications.
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RESULTATS

I- Répartition selon les années

2005 2006 2007 2008
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II- Répartition selon I’age et le sexe
L’age varie de 1 4 90 ans avec une moyenne de 41 ans.
L’age moyen chez |’enfant est de 5,38 ans.

Le tableau ci-dessous illustre la répartition en fonction des tranches

d’age :

Age 26 Nombre Pourcentage %
<15 26 29,21

16 - 25 15 16,85

26— 35 2 2,25

36 — 45 4 4,50

46 — 55 7 7,86
>56 35 39,33
Total 89 100
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Répartition selon les tranches d’age
Dans notre série, on note une légére prédominance masculine (47/89)
soit un pourcentage de 53 %, par ailleurs une légére prédominance
féminine chez I’enfant (15/26) soit 57 %.
Ill- Origine

L’origine urbaine est notée dans 57 % (5 1/89).

IV- Les anticedants
La notion d’exposition solaire prolongée est retrouvée chez 9 patients

présentant une tumeur palpébrale.
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La notion du traumatisme oculaire est notée chez 3 patients.

Le diabéte et I’hypertension artérielle sont retrouvés chacun chez 4
patients

Une fille de 8 ans qui présente une tumeur conjonctivale sur

xeroderma pigmentosum avec notion de consanguinite.

V- Les résultats cliniques
A- Délai d’admission :
Le délai d’admission moyen est de 2 ans avec des extrémes allant

d’une semaine a 18 ans.

B- Mode de début :
Dans la majorité des cas, ce début est progressif.

Dans 4 cas il est brutal.

C- Signes d’appel :

L’exophtalmie représente le signe d’appel principal des processus
expansifs orbitaires chez 46 patients (52 %).

Une masse tumorale est retrouvee chez 43 patients (48 %).

Une baisse de |” acuité visuelle est notée chez 26 patients (29,2 %).

La douleur oculaire est rapportée chez 10 malades (11,27 %)

Une leucocorie constitue le signe révélateur chez 12 enfants (13,48 %)
Les autres signes fonctionnels sont représentés par un strabisme dans
3 cas, une amputation du champ visuel chez un patient et une rougeur

oculaire chez 6 patients.
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Enorme tumeur envahissant ’orbite gauche :

carcinome basocellulaire

33
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D-EXAMEN CLINIQUE :

1-mesure de I’acuité visuelle :

L’examen de ’acuité visuelle n’est possible chez 17 patients 4 cause
du jeune age.

L’acuité visuelle est chiffrée chez 72 patients.

Une perception lumineuse (PL) négative est notée chez 16 patients
(22,2 %).

Une acuité visuelle comprise entre PL+ et 2/10 est présente chez 23
patients.

Elle est comprise entre 3/10 et 5/10 dans 5 cas.

Comprise entre 6/10 et 9/10 chez 10 patients.

Elle est égale a 10/10 chez 18 malades.

2- Siége de la tumeur :
La tumeur siége au niveau de 1’orbite droit dans 45 cas (45 ,5 %), et
au niveau de I’orbite gauche dans 42 cas (47,2 %).

L’atteinte est bilatérale dans 2 cas de rétinoblastome.

3- Caractéres de I’exophtalmie :

L’exophtalmie est présente a I’examen chez 46 patients (52 %), elle
est axile chez 15 patients et non axile chez 31 patients.

Toutes les exophtalmies de notre série sont non réductibles et non
pulsatiles exceptés 2 cas d’hémangiomes qui sont réductibles et 1 cas

d’angiome de |’angle interne qui est pulsatile et rénitent.
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4-1’examen du cadre orbitaire :

On note un exorbitisme dans 12 cas, une tumeur palpable supérieure

ou en supéro-externe dans 7 cas et une tumeur palpable a I’angle

interne dans 10 cas.

5. Examen des paupicres :

Tumeur localisée au niveau de la paupiére supérieure dans 5 cas.

Tumeur localisée au niveau de la paupiére inférieure dans 16 cas.

Un envahissement tumoral des 2 paupiéres dans 4 cas.

Une lagophtalmie chez 5 patients.

6. Examen de la motilité oculaire :

Un déficit oculo-moteur est retrouvé chez 22 patients (24,7 %).

7-Examen du segment antérieur : note :

Un envahissement conjonctival : 23 cas.

Une mélanose sclérale : 2 cas

Un envahissement cornéen : 17 cas.

Une atteinte de la sensibilité cornéenne : 3 cas
Une tumeur limbique : 3 cas.

Une hypertonie oculaire : 3 cas.

Une leucocorie chez 12 enfants présentant un rétinoblastome.
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8-Examen du fond d’ceil :

Cet examen n’a pas pu étre réalisé chez 30 malades car les milieux ne
sont pas transparents.

Chez les autres malades on note :

Un cedéme papillaire dans 4 cas (6,8%).

Un cedéme maculaire dans 3 cas (5%).

Des plis rétiniens dans 4 cas (6,8 %).

Une tumeur rétinienne blanc-jaundtre dans un cas de mélanome
choroidien

Une tumeur rétinienne exophytique dans 6 cas correspondant a un

rétinoblastome (10 %).

9- examen somatique :

L’examen clinique est le plus souvent normal, cependant on a noté :
Une altération de |” état général dans 10 cas (11,2 %).

Une hépato-splénomégalie chez un enfant présentant une histiocytose.
Une neurofibromatose de Recklinghaussen est diagnostiquée chez un
patient de 18 ans devant la présence de taches café au lait et d’un
névrome plexiforme orbitaire.

Un syndrome de Goldenhar est diagnostiqué chez une fille de 3ans qui
présente un dermoide du limbe avec des appendices auriculaires, une
scoliose et une dichotomie du pouce.

Une tumeur cutanée de la sphére ORL est retrouvée chez 6 patients.
Une dermite actinique est retrouvée chez 2 patients présentant un

carcinome baso-cellulaire palpébral.
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VI- Résultats paracliniques
A-Bilan a visée ophtalmologique :

e [’angiographie rétinienne faite seulement chez 13 patients
confirme 1’oedéme papillaire et maculaire dans 3 cas et les plis
choroidiens dans 4 cas.

Elle précise les caractéres d’une tumeur choroidienne.

e [’examen du champ visuel fait chez 11 malades, il est normal dans
9 cas et monte une amputation du champ visuel dans 1 cas de
mélanome choroidien et | cas d’hémangiome caverneux.

e Le lancaster montre une paralysie oculo-motrice dans 3 cas.

B-Bilan a visée étiologique :
I-La_tomodensitométrie orbito-cérébrale est faite chez tous les
patients excepté dans 11 cas (4 cas de kystes dermoides et 7 cas de
tumeurs palpébrales localisées).
Il s’agit de:
Tumeur extraconique dans 25 cas : 32 %
Tumeur oculaire dans 23 cas : 29,5 %
Tumeur intraconique dans 3 cas : 3,8 %
Tumeur intra et extraconique dans 13 cas : 3,8 %

Tumeur palpébrale dans 14 cas : 18 %.
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2- L’échographie oculaire en mode B :
Réalisée chez 28 patient. Elle est normale chez 9 patients
Elle a permis de mettre en évidence :
e Une tumeur rétinienne intraoculaire avec des calcifications dans
12 cas de rétinoblastome.
e Une tumeur choroidienne dans 3 cas.
e Des échos intravitréens chez un patient.
L’échodoppler tumoral est réalisé devant la suspicion d’un

hémangiome supérieur mais il est revenu normal.

Echographie oculaire : Tumeur intraoculaire évoquant

un mélanome choroidien

40



Mémoire de fin d’étude Les tumeurs de ’orbite

Echographie oculaire : tumeur intraoculaire avec présence de

calcifications évoquant un rétinoblastome

Echographie orbitaire : masse tissulaire homogéne

adénome pléomorphe
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3-L’imagerie_par résonance magnétique (IRM) : faite dans 9 cas, a
permis de compléter les données de la TDM concernant 1’orientation

¢tiologique et I’extension de la tumeur

C- Bilan d’extension :

Fait en cas de suspicion de tumeur maligne.

Fait appel a la radiographie de thorax, I’échographie abdominale et la
TDM thoraco-abdominale.

Ce bilan a révélé la présence de:

Métastases pulmonaires dans le cas de rhabdomyosarcome.

Des adénopathies thoraciques dans 1 cas de mélanome choroidien et

sous parotidiens dans 1 cas de sarcome conjonctival.

D-Bilan biologique :

La numération formule sanguine montre une anémie hypochrome
microcytaire dans 11 cas ;

Un syndrome inflammatoire (VS et CRP éleveés) est présent dans 7 cas.

Un bilan de la crase et un ionogramme sont sans particularités.
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VII- Le traitement

A- Traitement chirurgical :
Parmi les 89 patients de notre série, 84 soit 94 % ont bénéficié d’un
traitement chirurgical. Il s’agit d’une :
Exérése dans 62 cas (70 %)
Enucléation dans 12 cas (13,5 %)
Exentération dans 10 cas (11,2 %).
Pour les autres, 4 cas ont recu une radiothérapie et/ou chimiothérapie.
Chez un enfant présentant un hémangiome capillaire, une surveillance
est adopteée.

14%

| exérése M énucléation O éxentération Ditraiterrneri\t adjuvant

Type de traitement

L’exérése est incompléte dans 3 cas. (un méningiome, un

rhabdomyosarcome et un dermoide du limbe
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La voie d’abord ncurochirurgicale avec abord fronto-tcmporal est
utilisée chez 4 patients (un hémangiome caverncux, un mucoccie
irontal, un méningiome et un rhabdomyosarcome).

Une orbitotomie latérale est réalisée chez 4 patients présentant un
adénome pléomorphe)

Une orbitotomie médiale est pratiquée chez 8 patients : 4 ostéomes, 3

mucoccics ironio-ethoidaux, 1 angiome de 1’angiome interne.

Aspect per-opératoire 4'un ostéome ethmordal

r
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B- Traitement adjuvant :

La radio-chimiothérapie est utilisée seule chez 4 patients (3 cas de
rétinoblastome et 1 cas de sarcome conjonctival)

Elle est utilisée en complément a |’énucléation chez 5 enfants
présentant un rétinoblastome et dans 2 cas de mélanomes et en
complément a I’exentération dans 2 cas (lymphome orbitaire et
rhabdomyosarcome).

Une chimiothérapie seule est utilisée chez un enfant présentant une

histiocytose.

VIUI- Etude anatomopathologie
L’identification histologique n’est pas réalisée chez 4 patients, mais le
diagnostic est porté sur les données de 1’imagerie (¢chographie, TDM
et IRM), il s’agit de :
3 cas de rétinoblastome évolué avec métastases
1 cas d’hémangiome capillaire oti la biopsie est contre indiquée.
Toutes les tumeurs de notre série sont primitives avec prédominance
des processus malins 64 %. Elles sont plus fréquentes chez |’adulte

(70,2 %) que chez I’enfant (29,2 %).
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Les différents types anatomopathologiques sont répartis comme suit :

1- Tumeurs oculaires :

e Rétinoblastome : 13 cas
e Mélanome choroidien : 4 cas
e Tumeur cornéenne : 1 cas

e Tumeurs limbiques :
dermoide du limbe ; 2 cas
Mélanome limbique ; 1 cas

2- Tumeurs conjonctivales :

e Carcinome épidermoide : 9 cas
e Sarcome conjonctival : I cas
e Meélanome conjonctival : 1 cas
e Papillome malpighien : 1 cas

3- tumeurs d’origine osseuse :

e Ostéome : 4 cas

4- tumeurs vasculaires :

e hémangiome caverneux : 1 cas
e hémangiome capillaire : 1 cas
e angiome de I’angle interne : 1 cas
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5- tumeurs de la glande lacrymale :

e adénome pléomorphe ; 4 cas
6- Lymphome orbitaire ; 1 cas
7- Rhabdomyosarcome orbitaire : 1 cas
8- Histiocytose orbitaire : 1 cas

9- Tumeurs nerveuses :

e Meénigiome du nerf optique ; 1 cas
e Meéningiome sphéno-orbitaire ; 1 cas
e Névrome plexiforme orbitaire : 1 cas

10- Tumeurs palpébrales :

e Carcinome basocellulaire ; 22 cas

e Carcinome spinocellulaire : 4 cas
11- Kystes dermotdes : 9 cas
12- Mucocéle fronto-ethmoidal : 4 cas

Chez I’enfant de moins de 15 ans, les étiologies sont représentées par :
Reétinoblastome : 13 cas/26 soit 50 %

Kyste dermoide : 8 cas

Mélanome conjonctival : 1 cas

Carcinome spinocellulaire : 1cas associé a la xeroderma pigmentosum
Dermoide du limbe : 1 cas

Histiocytose : 1 cas

Hémangiome capillaire : 1 cas
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IX- Evolution - Complication

Dans 54 cas (60,67%), 1’évolution est marquée par la régression de la
symptomatologie pré-opératoire avec un recul de 6 mois a 4 ans.

Cing enfants ayant un rétinoblastome évolué sont décédés apres radio-
chimiothérapie.

La survenue de métastases hépatiques est notée 3 ans apres
I’énucléation chez une patiente de 42 ans suivie pour mélanome
choroidien.

Une patiente de 17 ans opérée pour lymphome orbitaire a présenté des
métastases vertébrales aprés 6 mois.

L’évolution est inconnue chez 12 patients, non revus a la consultation.

Quelques complications per-opératoires sont notées :
e Ptosis dans 3 cas
e Une infection jugulée par I’antibiothérapie dans 8 cas

e Un ectropion dans 3 cas de tumeurs palpébrales
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DISCUSSION
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I- Aspects cliniques
1- L’Age et le sexe :
L’age moyen de notre série est de 41 ans avec un pic de fréquence
élevée a partir de 56 ans.
L’age moyen est trés différent selon les séries :
Levecq (3) : 52 ans
Garrafini (4) : 48 ans
Mittal (5): 28,56 ans
Parachkevova (6): 37,5 ans
Baghdadi : (7) 28,25 ans
Fikri (8) : 26 ans
La prédominance masculine est rapportée par la plupart des auteurs

comme dans notre série.

2- Délai de consultation :
Il est en moyenne de 2 ans dans notre étude. I] est de 13,7 mois pour
Baghdadi (7) et 732 jours pour Mittal (5).
Ce retard de consultation peut étre expliqué par le bas niveau socio-

économigue et par la négligence des patients.
3- La symptomatologie clinique

La symptomatologie clinique des tumeurs de I’orbite dépend plus de

leur localisation que de leur nature
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L’exophtalmie unilatérale est le signe majeur, retrouvé dans 52 %

dans notre série.

La fréquence des symptomes dans les différentes séries est rapportée

dans le tableau suivant :

Garaffini Mittal |  Notre série
: | @ | (3)
exophtalmie 60 57 52
Masse tumorale | - A 45 ' 48 i
~ BAV ' 54 ' 21 ' 29 2 |
|
douleur ‘ 16 ' 20,7 | 11.7 |
strabisme 14 ‘ 4 l 3.37
B 7|)7IT\|~ 25 5 0
Leucocorie - ] - \ 13.48
Rougeur oculaire [ - 16,3 | 6,74
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4- L’examen clinique :

a- Caractéres de I’exophtalmie (9, 10):
Protrusion du globe oculaire en avant du cadre osseux orbitaire,
I’exophtalmie témoigne de I’existence d’un processus occupant

I’espace a I’intérieur de |” orbite, refoulant en avant le globe oculaire.

Plusieurs critéres permettent de définir une exophtalmie: son
importance, ses caractéres uni ou bilatéral, axile ou non, réductible ou

non, pulsatile ou non, son sens et son évolution.

L’exophtalmie est suspectée a I’inspection de face avec une ouverture
palpébrale paraissant augmentée. L’inspection de profil peut
confirmer cette impression, mais c¢’est surtout 1’examen du patient
couché, en se placant a sa téte et en regardant tangentiellement ses
cornées, qui met le mieux en évidence, la saillie des globes oculaires.
Cependant, c’est 1I’exophtalmometre de Hertel qui permet de

confirmer et de quantifier I’exophtalmie.

L’exophtalmométre de Hertel comporte deux appuis latéraux que 1’on
place au niveau des rebords orbitaires externes et deux miroirs
gradués sur lesquels se projettent les cornées du patient. 1l permet de

visualiser la position des cornées par rapport au plan bicanthal externe.

53



Mémoire de fin d’étude Les tumeurs de I’orbite
Normalement, la valeur obtenue est inférieure 4 18 mm. Lorsqu’elle
est supérieure, ou lorsqu’il existe un écart supérieur 4 2 mm entre les

deux yeux, on peut affirmer |’exophtalmie.

Une autre fagon de quantifier |’exophtalmie est radiologique : c’est le

calcul de I’indice oculo-orbitaire :

IOO= Longueur prébicanthale externe x 100

Longueur axiale

Le caractére axile ou non est important pour le diagnostic: les
processus orbitaires diffus ou localisés a I’intérieur du céne orbitaire
entrainent une exophtalmie axile, alors que les processus
extraconiques entrainent une exophtalmie non axile. Dans ce cas, le

sens de déviation du globe oculaire permet de localiser la tumeur.

L’¢évolution de I’exophtalmie est également un critére important pour
apprécier la tumeur en cause : une évolution lente est en faveur d’un
processus bénin, une évolution rapide plutét en faveur d’un processus
malin. Certaines exophtalmies surviennent de maniére brutale, aigué
en quelques jours ; ce caractére aigu se voit dans certaines tumeurs :
rhabdomyosarcome, ou lors de modifications intra-tumorales :
hémorragie, nécrose, ouverture des parois de la tumeur avec réaction

inflammatoire périlésionnelle.
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Dans notre série, I’examen clinique objective une exophtalmie
unilatérale chez 46 patients (52 %), elle est non axile dans 67,4 % et
axile dans 32,6 %.

Baghdadi (7) objective une exophtalmie dans 97 % dans avec une
déviation latérale dans 60 %.

Mittal (5) trouve une exophtalmie dans 57 %, axile dans 54 % et non
axile dans 64 %.

Dans notre série, le caractére aigu est retrouvé dans 3 cas: un

thabdomyosarcome, un lymphome et un hémangiome capillaire.

b- Examen orbitaire (9, 10):
I recherche |’existence d’une masse palpable retrouvée surtout lors de
tumeur antérieure. La palpation douce périorbitaire et transpalpébrale
note 1’existence ou non d’une tuméfaction, sa localisation, sa
consistance : dure, molle ou rénitente, sa mobilité par rapport aux
plans cutanés et osseux et sa variabilité,
La tumeur est parfois visible dans un cul de sac conjonctival ; le

retournement de la paupiére supérieure peut montrer la masse.

c- Examen des paupieéres :
On recherche une lagophtalmie avec souvent une rétraction palpébrale,
une fistulisation cutanée avec écoulement du contenu d’une tumeur.
Examen sensitif 4 la recherche d’un déficit dans le territoire du nerf

supraorbitaire ou infraorbitaire.
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d- Examen de la motilité oculaire :
Les troubles oculo-moteurs peuvent étre secondaires au déplacement
du globe oculaire ou a la compression ou 4 1’ischémie d’un ou
plusieurs muscles ou nerfs oculomoteurs.
IIs se manifestent habituellement par une diplopie.
Le bilan oculomoteur précise 1I’importance de la déviation, la
limitation d’action d’un ou plusieurs muscles. Le test de Lancaster

confirme le déficit et permet son suivi.

e- Baisse de ’acuité visuelle :
La baisse de I’acuité visuelle est retrouvée chez 75 % de nos patients,
chiffre qui rejoint celui trouvé par Baghdadi (7) 79,6 %.
Elle est inférieure 4 3/10 dans 54,17 % ceci pourrait étre expliqué par
la fréquence des processus malins, 64 % dans notre série et par le

caractere évolutif de ces tumeurs.

f- Examen Ophtalmologique :
Certaines tumeurs peuvent étre responsables de signes oculaires
parfois révélateurs :
-Des modifications conjonctivales : hyperhémie, chémosis, dilatations
vasculaires.
-une kératite d’exposition liée a |’exophtalmie, la lagophtalmie et
parfois a la sécheresse lacrymale.

-une anomalie pupillaire.
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-Une cataracte ou une leucocorie.
-Une hypertonie oculaire.
-Les anomalies du fond d’ ceil : assez frequentes
e (Oedeme papillaire ou atrophie papillaire témoignant de la
compression du nerf optique
e Des plis choroidiens témoignant de la compression du péle
postérieur
e Une dilatation veineuse avec parfois un tableau d’ oblitération de
la veine centrale de la rétine.
L’angiographie a la fluorescéine confirme ces éléments.
Dans notre série, I’examen du fond d’ceil est accessible dans 66,29 %
trouve un oedéme papillaire dans 6,8 % et des plis choroidiens dans
6,8 %. Fikri rapporte un oedéme papillaire dans 12 %, une atrophie

optique dans 19,6 % et des plis choroidiens dans 10,9 %.

g- Examen somatique :

La palpation des aires ganglionnaires préauriculaires, sous maxillaires
et cervicales recherche la présence d’adénopathies satellites.

Un examen ORL est utile notamment dans les tumeurs propagées a
partir des sinus.

L’examen général recherche des signes d’appel en faveur d’un
processus primitif ou de localisations secondaires : palpation des seins,

recherche d’hépatomégalie.
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I1- Aspects paracliniques
L’imagerie a pris une part de plus en plus importante dans le
diagnostic, la stratégie thérapeutique et le suivi des tumeurs de 1’orbite.
Ce sont surtout la TDM et L’IRM et a moindre degré P échographie
qui vont permettre de localiser le processus, de voir ses limites, ses
répercussions sur les structures adjacentes, son extension. De plus,
I’imagerie est trés utile dans la recherche de localisations a distance :

systéme nerveux, foie, poumons en cas de Iésions métastatiques.

A- Tomodensitométrie (13, 14) : TDM
La TDM est actuellement 1’examen réalisé en premiére intention
devant une suspicion de processif expansif orbitaire.
Elle doit étre faite 4 la fois en coupes axiales transverses dans le plan
neuro-oculaire défini par Cabanis qui aligne cristallin, papille et canal
optique et en coupes coronales.
Les coupes doivent étres fines et déborder I’ orbite
Sur les coupes horizontales, le contenu intracranien peut étre étudié.
La TDM montre particuligrement bien les structures osseuses, les
muscles oculo-moteurs, le globe oculaire. Elle permet de visualiser le
processus, de le localiser, de préciser son siége intra ou extraconique
et son extension.
Elle permet d’affirmer le caractére kystique ou solide de la 1ésion et

I’existence ou non d’une capsule péritumorale.
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Elle visualise la répercussion sur les structures voisines et les sinus
péri-orbitaires.

L’injection de produits iodés, en dehors des contre indications,
visualise une éventuelle prise de contraste par le processus.

Enfin, elle permet le calcul de I’indice oculo-orbitaire de Cabanis.
Normalement, sur une coupe axiale en plan neuro-oculaire strict, la
ligne bicanthale externe.

IOO = longueur prébicanthale externe x 100

Longueur axiale

Si cet indice est supérieur a 70, il y a exophtalmie. On peut classer les
exophtalmies en trois grades :

Grade | : 100 supérieur 470 et inférieur 4 100

Grade Il : 100 égal a 100

Grade 111 : 100 supérieur a 100

Des reconstructions tridimensionnelles sont possibles a partir des

coupes axiales et coronales. L’acquisition hélicoidale améliore encore

la qualité des images obtenues
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B- Imagerie par résonance magnétique : IRM
L’IRM permet d’obtenir deux types de séquence: en séquence
pondérée en TI, le vitré apparait en noir, la graisse en blanc, les
muscles en gris et en séquence pondérée en T2, le vitré devient blanc,

la graisse grise, les muscles restent gris.

L’¢tude de I’orbite peut se faire en coupes axiales, coronales et
sagittales. L’exploration de I’orbite se fait dans tous ses axes sans

avoir a mobiliser la téte du patient.

L’injection d’un produit de contraste, le godalinium, permet de noter
I’existence ou non d’un rehaussement du signal lésionnel aprés
injection.

Comme la TDM, I’'IRM localise la I€sion, précise ses rapports souvent
de maniére plus fine, notamment avec la dure-mére.

Elle permet souvent d’évoquer la nature histologique du processus en
cause, mais explore moins bien los.

Des reconstructions en trois dimensions et une angio-IRM sont
possibles.

Dans notre série, L>IRM est réalisée chez 9 patients, elle a permis
I’orienter le diagnostic histologique dans 1 cas de mélanome
choroidien, d’hémangiome capillaire et d’une tumeur de la glande
lacrymale et de préciser |’extension dans :

1 cas de méningiome du nerf optique avec extension intracranienne

1 cas de rétinoblastome

61



1 cas de mucocele frontal avec lyse osseuse.

C- Echographie (12) :
L’échographie oculaire en mode B constitue I’examen de premiére
intention en cas de masse développée a partir du globe oculaire
(mélanome, rétinoblastome). Elle permet de la visualiser, la mesurer
et souvent de la caractériser.
L’échographie orbitaire peut apporter des renseignements en cas de
tumeur de siége antérieur: existence d’une capsule tumorale, des
calcifications, des échos intratumoraux
Le Doppler couleur est indiqué pour I’étude de la vascularisation des
tumeurs oculaires et des masses intra-orbitaires superficielles. [I est
particuli¢érement utile en cas de suspicion de Iésion vasculaire

(angiome, varice).

Dans notre série, 28 patients ont bénéficié de cette exploration, elle a
contribué au diagnostic de 12 cas de rétinoblastome et 3 cas de

mélanome choroidien.
D- Radiographie standard :

Aucun patient de notre série n’a bénéfici¢ de ces radiographies vu que

la TDM est demandée en premiére intention.
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E- Angiographie :
L’angiographie carotidienne est intéressante en cas de processus
vasculaire, en particulier si une embolisation a visée thérapeutique est

envisagée. Elle est actuellement supplantée par 1’angiolRM.

F- Anatomie pathologique
Divers moyen permettent d’établir la nature histologique

1- Cytoponction (15):
La cytoponction a I’aiguille fine, par voie transcutanée ou
transconjonctivale, éventuellement sous repérage échographique,

ramene des cellules qui peuvent étre examinées au microscope.

2- Biopsie et biopsie exérése (9) :
La biopsie est un moyen plus fiable. Pratiquée sous anesthésie locale
ou générale, elle permet un abord du processus par une orbitotomie le
plus souvent antérieure, transcutanée. Le processus est visualisé et un
fragment est réséqué.
Cette biopsie doit étre transformée en biopsie-exérése lorsqu’il s’agit
d’un processus de petit volume.
La biopsie est contre indiquée devant :

e Une tumeur vasculaire : angiome

e Une tumeur lacrymale évoquant un adénome

pléomorphe.

e Une méningocéle.
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L’¢étude histologique de la biopsie ou de la piéce opératoire se fait
selon diverses modalités : examen extemporané permettant d’obtenir
une orientation du type histologiques et une certitude de recoupes en
zones saines. L’examen extemporané est toujours complété par
I’examen aprés inclusion en parrafine.

Parfois, I’examen en microscopie électronique est indispensable, de
méme que les réactions immunohistochimiques.
L’immunohistochimie est intéressante au diagnostic des processus
lymphoides, permettant d’affirmer le caractére malin ou bénin et son

grade de malignité.
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I11- Etiologies

Nous distinguons :

Les tumeurs du globe oculaire : rétine, uvée, papille
Les tumeurs de la surface oculaire : conjonctive

Les tumeur du contenu orbitaire et glande lacrymale
Les tumeurs des annexes : paupiéres

Les tumeurs de voisinage a partir de la sphére ORL

A- Tumeurs du globe oculaire :
1- Rétinoblastome (9, 24, 25) :

C’est la tumeur la plus fréquente de I’enfant. C’est une tumeur
maligne de la rétine d’origine embryonnaire. Elle survient chez
I’enfant entre 1 42 ans, exceptionnellement aprés 5 ans.
Le diagnostic est en général fait devant une leucocorie, parfois un
strabisme ou une hypertonie oculaire.
Le rétinoblastome a une croissance rapide, multicentrique, pouvant
envahir les tissus avoisinants.
L’échographie montre des zones fortement échogénes, plurifocales
paraissant non rattachées a la paroi du globe oculaire avec des
calcifications caractéristiques.
La tomodensitométrie met en évidence la tumeur, les calcifications et

I’extension loco-régionale et a distance.
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L’IRM montre une masse en hypersignal en T1 et en hyposignal en
T2 : les calcifications intratumorales sont difficiles a trouver, elles se

présentent sous forme d’hyposignaux en T] et T2.

Dans notre série, parmi 26 enfants, 13(14,61% de toutes les étiologies)

sont atteints de rétinoblastome, 1’4ge moyen est de 3 ans avec des
extrémes allant de 1 a 13 ans. L’atteinte est bilatérale dans 2 cas.

L’ extension extraoculaire est notée dans 8 cas. 7 enfants ont subi une
énucléation et un enfant une exentération. 8 enfants ont bénéficié
d’une radiochimiothérapie.

Le pronostic est mauvais avec 4 enfants decédés.

Levecq rapporte 47 rétinoblastomes dans une série de 1257 tumeurs
orbitaires. Pour Poso, le rétinoblastome représente 31,7 % de tous les

cancers de I’ceil avec une moyenne d’ ge de 2,7 ans.
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2- Mélanomes choroidiens (26, 27, 28) :
Les mélanomes choroidiens malins sont les plus fréquents des
tumeurs oculaires chez I’adulte. Elles surviennent le plus souvent
entre 50 et 60 ans. L’examen du fond d’cil et ’angiographie
permettent le plus souvent le diagnostic.
Se localisent sur la choroide dans 85 % des cas, le corps ciliaire dans
9 % ou sur I’iris dans 6 %.
L’envahissement orbitaire a travers le sclére représente la majorité des
cas de mélanomes orbitaires. 1l se fait essentiellement a partir des
orifices scléraux : veines vortiqueuses et nerfs ciliaires.
L’échographie en mode B visualise la tumeur sous la forme d’une
image convexe dans le vitré avec des échos de taille décroissante en
raison de |’atténuation du tissu normal.
La TDM montre une hyperdensité spontanée intravitréenne
homogéne, bien limitée rehaussée par le contraste.
L’IRM montre un hypersignal en T1 a cause de sa teneur en mélanine

et en hyposignal en T2. Le rehaussement est variable aprés injection.

Dans notre série, on retrouve 4 cas (4,5 %) de mélanomes choroidiens

chez des femmes agées entre 28 et 57 ans. Il n’a pas été noté
d’envahissement orbitaire. Levecq rapporte 23% des mélanomes

choroidiens.
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B- Tumeurs conjonctivales (1, 29, 30) :
Le diagnostic de ces tumeurs est un diagnostic clinique et histologique.
La TDM n’est indiquée que dans les tumeurs vVolumineuses pour
apprécier |’extension au voisinage.
Elles sont le plus souvent malignes que bénignes. Surviennent vers
Page de la cinquantaine avec légére prédominance féminine.
Il existe de trés nombreuses variétés dont les plus fréquentes sont les
tumeurs épithéliales subdivisées également en plusieurs groupes. Les
carcinomes épidermoides sont les plus fréquents au Maroc.
Cliniquement, 1’extension a I’orbite se traduit par une induration
orbitaire antérieure lors de la palpation des culs de sacs conjonctivaux

et une diminution des mouvements oculaires.

Dans notre série : nous avons colligé 12 cas (13,5 %) avec 8 cas de
carcinome €épidermoide. L age varie entre 50 et 75 ans, un seul cas
est rencontré chez une fille de 6 ans suivie pour xeroderma
pigmentosum

Dans la série de Levecq, les tumeurs conjonctivales représentent

18%. Poso rapporte 33,5 % de carcinome épidermoide.
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Tumeur conjonctivale ceil droit

T L AHMAR
SN 141.50 M 80 BIR
Im: 17 3

Mar 16 20
DFOV 26.2cm g
STND/P . MF:1

Aspect tomodensitométrique, coupe axiale : tumeur conjonctivale
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C- Tumeur du contenu orbitaire et de la glande lacrymale :
1- tumeurs vasculaires (1, 31, 32, 33, 34, 35) :

Représentent 3,4 % des tumeurs orbitaires de notre série, il s’agit :

d’un hémangiome caverneux chez un patient de 40
operé par voie neurochirurgicale avec bonne
évolution.

d’un hémangiome capillaire chez un enfant de 12
ans traité par corticothérapie.

et d’un angiome de |’angle interne chez un patient

de 19 ans qui a bénéfici¢ d’une exérése.

Ces tumeurs sont plus fréquentes dans les autres séries :

Garrafini (4) : 18 %
Mittal (5): 15%
Baghdadi (2) : 14 %
Fikri (8) : 17 %
Parashkevova (6) : 4%

a- Hémangiomes caverneux :

Représente la forme la plus fréquente, réalise une exophtalmie

progressive, intéressant le plus souvent 1’adulte jeune de la

deuxiéme décennie. Dans les formes intraconiques qui sont les

plus fréquentes, I’exophtalmie est axile avec compression du nerf

optique et plis choroidiens.
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En TDM, la Iésion est bien limitée, encapsulée, hyperdense, se
rehaussant légérement apres injection.

C’est une tumeur bien encapsulée, constituée de larges espaces
sanguins, limitées par de fines travees recouvertes de cellules
endothéliales aplaties.

Le traitement est uniquement chirurgical. L’exérése est facilitée par

I’existence d’une capsule.

b- Hémangiome capillaire :

Tumeur bénigne, de survenue précoce. Cliniquement, elle se
manifeste par une exophtalmie avec modification de la couleur de
la peau en regard.

En raison de la fréquence régression spontanée dans 75 % a 1’age
de 6 ans, le traitement actuel le plus utilisé est la corticothérapie

intralésionnelle ou |’injection de produits sclérosants.

c- Lymphangiome (59) :
C’est une tumeur bénigne, rare, non encapsulée, diffuse, elle

infiltre les tissus normaux des paupiéres et de |’ orbite.

2- tumeurs nerveuses :
Les tumeurs nerveuses de 1’orbite sont représentées essentiellement
par les tumeurs du nerf optique, rarement par des tumeurs

développées a partir des nerfs périphériques (neurofibrome) ;
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a- les gliomes (1, 9, 10):

C’est une tumeur rare, bénigne, développée aux dépens des cellules de
soutien du nerf optique. Elle atteint surtout 1’enfant et 1’adolescent.

Le pronostic dépend de deux facteurs : 1’association 4 une maladie de
Recklinghaussen (27 %) et |’extension au chiasma.

La TDM montre un élargissement fusiforme tubulaire multilobulé du
nerf optique iso ou hyperdense avec rehaussement apres injection.
L’IRM montre un hypersignal périphérique en T2, elle objective bien
I’extension endocranienne.

Dans notre série, on ne note aucun cas de gliome du nerf optique.

b- Les méningiomes (1, 9, 36, 37) :

11 s’agit de tumeurs développées aux dépens des enveloppes
méningées du nerf optique, elles peuvent se situer sur tout le trajet du
nerf, mais sont le plus souvent rencontrées dans sa_ portion
intraorbitaire que dans sa portion canalaire. La tumeur engaine le nerf
sans le pénétrer.

Ce sont des tumeurs rencontrées plus souvent chez I’adulte,
fréguemment chez la femme de plus de 50 ans.

En faveur d’un méningiome, on peut retenir au scaner la présence de
calcifications sur la gaine du nerf, la prise de contraste importante de
la masse. L’image en rail d’hyperdensité linéaire de part et d’autre

d’une zone hypodense correspondant au nerf optique.
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Dans notre série : 1 cas de méningiome du nerf optique avec extension
au chiasma et 1 cas de méningiome sphéno-orbitaires sont notes chez
2 femmes 4gées respectivement de 58 et 50 ans.

Levecq rapporte également 2 cas de méningiomes du nerf optique soit
4.1%.

c- Schwannomes :

C’est une tumeur développée aux dépens des cellules de la gaine de
Schwann qui entoure les nerfs périphériques, peut étre associée a la
maladie de Recklinghaussen.

d- Neurofibromes ou nevromes plexiformes :

Sont des éléments de la maladie de Recklinghaussen. La TDm
montre un processus bien limité extraconique prenant le contraste.
Une variété est le néevrome plexiforme qui se développe

essentiellement dans la paupiére supérieure et se propage a!’ orbite.
Dans notre série : nous avons collige 1 cas de névrome plexiforme

dans le cadre d’une neurofibromatose de Recklinghaussen chez un

patient de 18 ans.
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TDM, coupe coronale : extension intraorbitaire d’un méningiome

sphéno-orbitaire

Aspect histologique d’un méningiome en plaque
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3- Rhabdomyosarcome (24, 37) :

11 s’agit d’une tumeur maligne musculaire rapidement évolutive de
mauvais pronostic et qui représente 4 % des tumeurs malignes de
I’enfant ; Ils siégent dans 10 % des dans I’ orbite.

Le tableau clinique le plus évocateur est celui d’une exophtalmie
unilatérale a caractére inflammatoire et rapidement progressive.

La TDM est I’examen le plus performant pour mettre en évidence une
ostéolyse tumorale, la tumeur apparait iso ou hypodense aux muscles
et se rehausse intensément aprés injection.

La résonance magnétique montre un hypersignal en Tl et T2 par
rapport a la densité musculaire et hyposignal par rapport a la graisse.
Plusieurs types histologiques sont décrits: le rhabdomyosarcome
embryonnaire est le plus fréquent 80 %, suivi du type alvéolaire 10 %.
Le traitement est multidisciplinaire, associe chirurgie, chimiothérapie

et radiothérapie.

Dans notre série, le diagnostic de rhabdomyosarcome de type
embryonnaire est porté chez un patient de 23 ans devant le tableau
d’une exophtalmie inflammatoire rapidement évolutive et qui a
présenté des métastases pulmonaires et hépatique.

Le patient a bénéficié¢ d’une exérése tumorale incomplete avec radio et
chimiothérapie.

Levecq trouve 2 cas de rhabdomyosarcome soit 4,1 %.
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4- Lymphomes orbitaires (41, 42, 43):

Tumeur fréquente, touche également les 2 sexes et survient vers 60
ans, seul le lymphome lymphoblastique et le lymphome de Burkitt
surviennent chez le sujet jeune.

11 s’agit d’'une masse ferme irréguliére indolore. Il s’y associe une
exophtalmie qui est souvent révelatrice (1/3 cas), un ptosis, une baisse
de I’acuité visuelle, une diplopie.

La TDM montre une masse homogéne, dense, prenant le contraste
apreés injection, ses contours sont souvent nets avec une tendance a se
mouler sur les structures orbitaires préexistantes, ou parfois mal
limitées, sans lyse osseuse. La TDM ne permet pas de différencier
lymphome et pseudotumeur inflammatoire.

La biopsie est le temps capital de diagnostic. Le traitement fait appel a
la radiothérapie et a la chimiothérapie.

Dans notre série, le lymphome représente 1,12 % (1 cas), Baghdadi le

rapporte dans 3,1 %.
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5- Les Kystes dermoides (37, 44, 57) :
Ce sont des tumeurs congénitales bénignes désembryoplasiques

d’origine ectodermique situées le plus souvent en regard d’une suture
osseuse (queue ou racine du sourcil).

Les signes cliniques varient avec la localisation et I’extension de la
Iésion. Les signe le plus fréquent est I’exophtalmie non pulsatile
irréductible.

L’échographie confirme la nature kystique. A la TDM, les limites sont
nettes, a I’intérieur, on trouve des surfaces denses irréguliéres.

Dans notre série, on recense 9 cas (10,11 %) de kystes dermoides avec

un age moyen de 12 ans, ce taux rejoint celui de Mittal : 11,3 %.

6- Tumeurs de la glande lacrymale (44, 45):

Responsables d’une exophtalmie non axile, les tumeurs de la glande
lacrymale sont souvent palpables au niveau de 1’angle supéro-latéral
de I’orbite et parfois visibles en retournant la paupiéere supérieure.
On oppose les tumeurs bénignes et malignes :

a- Adénomes pléomorphes :
Plus fréquents, ils représentent 40 % des tumeurs épithéliales
lacrymales. Ils sont localisés habituellement a la portion orbitaire de la
glande. Elles surviennent entre 20 et 70 ans, elles sont encapsulées et
bien limitées. Cliniquement, ils se caractérisent par une évolution

lente.
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b- Tumeurs malignes :
Elles représentent 50 % des tumeurs épithéliales de la glande
lacrymale, intéressant surtout les adultes plus 4gés. L’évolution est
plus rapide, avec une symptomatologie évoluant sur quelques mois et

surtout des douleurs quasi constantes.

Dans notre série: 4 tumeurs de la glande lacrymales (4,5 %) sont
colligés, tous des adénomes pléomorphes chez des femmes agées
entre 16 et 50 ans qui ont bénéficié d’une exérése compléte avec une

bonne évolution. Ce taux rejoint celui trouvé par Mittal (4 %).
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TDM, coupe axiale : tumeur de la glande lacrymale

7- Tumeurs malignes secondaires (46, 47, 48, 61) :
Ce sont des tumeurs pouvant intéresser I’orbite et / ou ses parois,
ainsi que les régions avoisinantes et se propager a 1’orbite.
Les cancers primitifs les plus fréquemment en cause sont le cancer du
sein chez la femme, le cancer bronchique chez homme. D’autres
cancers peuvent étre en cause : digestif, du prostate, du rein et de la
thyroide.

La localisation orbitaire du neuroblastome est diversement appréciée

par les auteurs : 14 435 %.

Les métastases orbitaires n’ont pas été retrouvées dans notre étude.
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D- Tumeurs des paupiéres (49, 50, 60) :
Comme pour les tumeurs conjonctivales, 1’exploration TDM n’est
indiquée que dans le cadre du bilan d’extension. Ces tumeurs
représentent 29,21 % de nos patients.

On distingue :

1- Le carcinome baso-cellulaire :

C’est la tumeur palpébrale la plus fréquente : 90 %, touchant le plus
souvent la paupiére inférieure puis le canthus interne et la paupiére
supérieure. Elle survient surtout aprés 60 ans. Le terrain de
predilection est représenté par la peau claire avec exposition solaire
importante et la kératose actinique.

L’extension initiale de la tumeur est d’abord latérale, le plus souvent
en direction interne. Puis 1’extension orbitaire débute a partir des
canthus et se dirige le long de la paroi osseuse, vers 1’apex. Dans un
second temps, |’extension se fait d’une maniére circulaire.

Dans notre série, Le carcinome basocellulaire représente la tumeur la
plus fréquente chez le sujet 4gé : 22 cas (22,72 %) avec un Age moyen
de 68 ans et un envahissement de |’ orbite dans 6 cas.

Les facteurs favorisants sont dominés par 1’exposition solaire
prolongée dans 41 % des cas et la kératose actinique dans 9 % des cas.
Parashkevova le rapporte dans 14,29 %.
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2- Le carcinome spinocellulaire :

I est plus rare. Il se développe souvent sur une lésion préexistante :
kératose sénile, radiodermite, cicatrice de brulure ou de lupus.
L’envahissement de 1’orbite est plus rare. La TDM fait le diagnostic
de siége et permet de juger I’extension, alors que le diagnostic de
nature est histologique.

3 cas sont notés dans notre série.
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Tumeur de I’angle interne avec extension orbitaire
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E- Tumeurs propagées de la sphére ORL

a- Mucocéles (51):
Représente 1,3 % des processus expansifs de I’orbite. Généralement
de découverte entre 40 et 50 ans. Les processus ethmoido-frontaux
représentent 75 & 80 % de ces mucocéles.
Développées dans un sinus, ces formations contiennent du mucus,
elles repoussent et érodent les parois osseuses et pénétrent ainsi dans
I’orbite. Elles sont dues a4 une non-ventillation du sinus.
Les mucocéles frontales et ethmoidales se manifestent par une masse
palpable occupant le quadrant supéro-médial de I’ orbite et refoulant
le globe en bas et en dehors.
Ces processus touchent surtout 1’adulte avec souvent des antécédents
de sinusite, de traumatisme facial ou de chirurgie endosinusienne.
En TDM, la mucocéle est homogéne, peu dense, ne se modifiant pas
aprés injection sauf au niveau de sa coque.
En IRM, la lésion est bien limitée. En T1 le signal est variable selon le
contenu (mucus, sang, pus). En T2 la lésion est en hyposignal, parfois
en hypersignal en cas d” infection.
Dans notre série, 4 cas de mucoceéles sont colligés soit 4,5 %.

Garrafini les rapporte dans 14,6 %.

85



Mémoire de fin d’étude Les tumeurs de ’orbite

b- Ostéomes (52, 53, 54, 55) :

Tumeurs bénignes d’origine sinusienne, ils peuvent naitre du sinus
frontal, des cellules ethmoidales ou du sinus sphénoidal et se
développer vers la cavité orbitaire, leur évolution est lente, longtemps
asymptomatiques, pouvant se manifester par la survenue d’une
mucocéle si I’ostéome bloque le drainage sinusien.

La tumeur se manifeste habituellement avant 50 ans et est plus
fréquente chez ’homme.

L’ostéome est retrouvé chez 4 patients dans notre série, agés entre 16

et 45 ans, il s’agit de 3 ostéomes ethmoidaux et 1 ostéome frontal.
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Tumeur huperdense de I’angle supéro-interne :

Ostéome ethmoido-frontal.

Ostéome : piece d’exérese
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Mittal | Parash- | Levecq | Garrafini | Baghdadi | Poso | Notre
(5) | Kevov 3) 4 (7 (62) | série
(6)

Rétinoblastome - - 3,47 - - 31,7 | 14,6
Mélanome - - 22,5 - - - 4.5
choroidien

Tumeur vasculaire 15 4 1,35 18 14 - 337
Tumeur nerveuse 5 - 8,1 8,1 12,37 42 | 3,37
Lymphome 10,3 16 1,6 20,3 3,1 1,2 1,12
Rhabdomyosarcome | 3,3 3,6 4,1 2 4.7 4 1,12
Tumeur lacrymale 4 - 2 14,85 1,56 - 4,5
Mucocele - - - 9,7 37.5 - 4.5
Ostéome - - - - 15,6 - 4,5
Kystes dermoides 11,3 12,5 6,25 - - - 10,11
Tumeurs - - - - - 33,5 | 13,8
conjonctivales

Tumeurs des - 42 - - - 8 29,21

paupieres
Métastases - 8 14,5 - 3,13 - 0

Tableau : pourcentage des différentes tumeurs dans la littérature
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Les tumeurs de orbite

Poso (62) Levecq (3) Notre série
% % %
Paupieres 8 6 29,2
Conjonctive 35 18,6 13,5
Tumeurs 33 68.9 23,6
oculaires
4 0,72 4,5
Glande
lacrymale
Orbite 20 3.5 29,2

Tableau : Localisation anatomique
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IV- TRAITEMENT
A- But:
La chirurgie orbitaire peut avoir différentes visées : diagnostique,

curative, décompressive et palliative.

B- Chirurgie :

1- Exeérése (9) :
Lorsqu’elle est possible, I’exérése en totalité s’impose, facilitée par
I’existence d’un plan de clivage : capsule ou pseudocapsule tumorales.
En cas de tumeurs diffuses, 1’exérése maximale diminuant le tissu
restant, facilite action de la radiothérapie ou de la chimiothérapie

complémentaires.

Elle peut étre ¢largie a I’0s, aux structures voisines.

2- Voies d’abord (7, 16, 17, 18, 19, 20):

a- voie transconjonctivale :

L’abord se fait au niveau du cul de sac situé en regard de la tumeur.
En cas de tumeur intraconique, la désinsertion d’un muscle droit
latéral ou médial permet de pénétrer dans le céne.

Son avantage est I’absence de cicatrice visible, son inconvénient est
une exposition limitée de la tumeur.

Elle est intéressante en cas de tumeur antérieure, petite, permettant

une biopsie ou exérese rapides.
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b- voie transcutanée :

C’est la voie la plus utilisée, permettant des orbitotomies antérieures,
médiales ou latérales.
L’abord se fait au pourtour de I’orbite, prés du rebord orbitaire :

e sous le sourcil en haut

e le long du pilier fronto-zygomatique en dehors

e le long du rebord inférieur en bas

e enregard de la créte lacrymale antérieure en dedans
L’incision cutanée est poursuivie par une ouverture du muscle

orbiculaire pour atteindre le périoste orbitaire.

c- voie transcoronale :
Consiste a réaliser une incision cutanéed’un tragus a [’autre dans le
cuir chevelu, et a décoller le scalp cutané et le muscle frontal
jusqu’aux rebords orbitaires supérieurs.
Elle s’adresse aux tumeurs supérieurs intra ou extraconiques.
Une incision hémicoronale ne décollant que la moitié du scalp peut

permettre ce geste.

d- Orbitotomies :
Le site de I’orbitotomie est dicté par la localisation tumorale.
Une collaboration avec d’autres spéecialistes neurochirurgiens, ORL,
chirurgiens maxillofaciaux est indispensable pour réaliser certains

abords.
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e Orbitotomies antérieures: s’adressent aux tumeurs
antérieures.

e Orbitotomies latérales avec dépose osseuse: divers abords
cutanés permettent d’atteindre le pilier fronto-zygomatique :
horizontale de Bercke, concave en arriére de Krénlein, en S
allongé de Wright. Le temps osseux consiste en une dépose
de la paroi latérale de I’orbite. Cette orbitotomie permet
d’aborder la loge lacrymale, la moitié latérale de |” orbite
intra et extraconique.

e Orbitotomies médiales (ORL): les voies paralatéronasale,
médio ou transfaciale permettent d’aborder la partie médiale
de I’orbite et I’ethmoide.

e Orbitotomies supérieures: la voie de Dandy avec
effondrement du plafond orbitaire permet d’aborder les
tumeurs situées a la partie supérieure de I’ orbite.

e Orbitotomies inférieures : rarement utilisées.

3- Enucléation :
Consiste en I’ablation du globe oculaire et de la partie la plus
antérieure du nerf optique avec respect de la conjonctive et des

muscles oculo-moteurs. Elle est suivie d’une reconstruction par in
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implant. Les implants macroporeux colonisables d’hydroxyapatite

sont les plus utilisés.

Dans notre série, 1I’énucléation est pratiquée chez 13,5 % des malades.

4- Exentération (21) :

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

La reconstruction est envisagée soit dans le méme temps ou
secondairement et fait appel a des greffes ou lambeaux cutanes.
Dans notre série, elle est réalisée chez 10 patients soit 11,2 % des

patients. Levecq |’a pratiqué chez 5 patients/1257.

Exentération chez un enfant présentant un rétinoblastome avec

envahissement de I’orbite
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C- Radiothérapie (22, 23) :

Elle trouve sa place soit en postopératoire en cas d’exérése totale
d’une tumeur a4 haut risque métastatique, ou inextirpable entotalite,
soit en traitement initial aprés biopsie, par exemple dans les

lymphomes.

D- Chimiothérapie :

La chimiothérapie fait partie de 1’arsenal thérapeutique de certaines
tumeurs malignes de ITorbite. Le type méme enest le
rabdomyosarcome.

Dans quelques cas (méningiomes) une hormonothérapie peut étre

utilisée.
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Conclusion
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L’approche épidémiologique des tumeurs orbitaires est difficile, les
auteurs ne s’accordent pas toujours sur les différentes classifications.
Les tumeurs de I’orbite sont multiples, peuvent étre divisées en 3
groupes :

e Les tumeurs oculaires qui sont dominées par le rétinoblastome
chez I’enfant et le mélanome choroidien chez |’adulte.

e Lestumeurs intra et extraconiques dominées par les tumeurs
vasculaires, nerveuses et musculaires.

e Les tumeurs propagées a 1’orbite 4 partir des annexes et des
organes de voisinage.
Les tumeurs atteignent préférentiellement les sujets 4gés avec un pic
de fréquence entre 51 et 75 ans.
La symptomatologie clinique est dominée par I’exophtalmie, le
cortége sémiologique varie selon la nature de la tumeur.
L’imagerie (TDM, IRM) est nécessaire pour préciser la topographie
exacte de la tumeur, son aspect et son extension ce qui oriente le choix
de la prise en charge et permet le suivi sous traitement.
Nos étiologies restent dominées par les tumeurs palpébrales chez le
sujet 4g¢ (29,2 %) et le rétinoblastome chez |’enfant (14,61 %).
Nous insistons sur la nécessité d’une coopération entre différents
spécialistes : ORL, neurochirurgiens, radiologues,

anatomopathologistes, oncologistes.
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