
Tumeurs rétiniennes

et choroïdiennes
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L a faible incidence des tumeurs malignes intraoculaires en regard de celles des carcinomes mammaires,
coliques ou pulmonaires, ne doit pas occulter les avancées récentes dans les domaines de la génétique et des

traitements radiochirurgicaux en oncologie oculaire.
© Elsevier, Paris.

■Introduction

Deux types d’affections néoplasiques oculaires, le
rétinoblastome et le mélanome choroïdien, méritent
ici un développement particulier, le premier
constituant un modèle d’oncogenèse et le second
représentant un thème de recherche particuliè-
rement attrayant et productif sur les traitements
physiques et chirurgicaux. L’accent a été mis sur les
tumeurs rétiniennes et choroïdiennes impliquées
dans les maladies du sang ou dans la pathologie
métastatique.

■Tumeurs de la rétine

‚ Rétinoblastome

Il représente l’affection néoplasique oculaire la
plus fréquente chez l’enfant. Il a suscité l’intérêt des
généticiens et des spécialistes en biologie
moléculaire qui ont pu identifier les lésions géniques
intervenant dans la genèse tumorale. Cette tumeur
est ainsi devenue un modèle d’oncogenèse ayant
largement contribué aux progrès récents en
cancérologie fondamentale et clinique, par une
connaissance des gènes impliqués dans la
prolifération et la différenciation cellulaires, ainsi que
dans l’apoptose.

Épidémiologie

L’incidence du rétinoblastome est estimée à 10,9
cas pour 1 000 000 chez les enfants de moins de 5
ans, et à 5,8 pour 1 000 000 chez les enfants de
moins de 10 ans. Une étude néerlandaise retrouve
une incidence de 1 cas pour 15 560 naissances
depuis 1950. L’incidence semble accrue dans la
population noire, comme l’ont démontré les études
nigérianes et jamaïcaines.

L’âge moyen du diagnostic est de 18 mois. Le
rétinoblastome apparaît plus précocement dans la
forme héréditaire où l’atteinte est bilatérale (entre le
12e et le 14e mois), que dans la forme sporadique où
l’atteinte est unilatérale (entre le 24e et le 30e mois).
Dans une étude récente, sur 220 cas, 95 % ont été
diagnostiqués avant l’âge de 5 ans et 40 % avant
l’âge de 1 an.

Compte tenu de l’association reconnue entre
bilatéralité et forme héréditaire du rétinoblastome et
à l’opposé entre unilatéralité et atteinte sporadique,
Knudson émit l’hypothèse de l’intervention d’un
double événement mutationnel à l’origine de la
prolifération cellulaire. Il en estima la fréquence à 2 x
10-7/an [5].

Génétique

Ce n’est qu’au début du xxe siècle que le rôle de
l’hérédité fut incriminé dans le rétinoblastome. Dans
40 % des cas, il existe une mutation transmise selon
le mode autosomique dominant, avec une
pénétrance incomplète. Dans la forme sporadique,
qui représente 60 à 70 % des cas, la tumeur est
unilatérale et unifocale, alors qu’elle est le plus
souvent (85 %) bilatérale et multifocale dans les
formes héréditaires.

¶ Hypothèse de Knudson
Les enfants porteurs de rétinoblastome de type

sporadique développent deux mutations dans la
même cellule somatique postzygotique, à l’origine
d’une tumeur unilatérale et unifocale. En revanche,
dans la forme héréditaire, la première mutation
touche les cellules germinales. Il s’agit soit d’une
mutation transmise par un des parents, soit d’une
mutation acquise de novo. La seconde mutation a
lieu dans une ou plusieurs cellules rétiniennes
postzygotiques, expliquant ainsi la possibilité d’une
atteinte multifocale, toutes les cellules rétiniennes
présentant la première mutation.

Le gène inactivé par cette mutation est un
antioncogène, ou gène suppresseur de tumeur, situé
sur le chromosome 13 (gène Rb1). Le produit de ce

gène est une phosphoprotéine nucléaire de 110 kb
qui assure une fonction de régulation de la
prolifération cellulaire [2]. Une telle mutation génique
a été retrouvée dans l’ostéosarcome, le cancer
anaplasique à petites cellules des poumons, le
cancer de la vessie et du sein.

Diagnostic

¶ Circonstances de découverte
Le rétinoblastome peut être diagnostiqué lors

d’un examen systématique d’un enfant de parents
atteints ou de la fratrie d’un cas isolé. Le plus souvent
(60 % des cas), c’est une leucocorie, ou reflet blanc
de la pupille, qui constituera le signe d’appel (fig 1).
Viennent ensuite le strabisme, les troubles visuels, le
glaucome secondaire, l’exophtalmie, l’hyphéma
spontané, l’hétérochromie et l’hypopion. Les formes
évolutives de rétinoblastome peuvent se traduire par
des signes inflammatoires associant douleurs,
œdème et rougeur des paupières.

¶ Examens ophtalmologiques
L’examen du fond d’œil doit être fait chez

l’enfant sous anesthésie générale (Fluothanet)
afin de permettre une étude soigneuse de la
périphérie rétinienne. Chaque examen comporte
l’étude des deux yeux, car la tumeur peut être
bilatérale.

Le rétinoblastome se présente comme une lésion
blanche et crémeuse obscurcissant la choroïde, avec
éventuellement des vaisseaux nourriciers
proéminents, des zones nécrosées calcifiées et des
hémorragies en surface (fig 2, 3). Un essaimage dans
le vitré peut être observé.

1 Leucocorie avec mas-
ses blanches vascularisées
rétrolentales[1].
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¶ Examens complémentaires

La recherche des signes de calcification tumorale
sur une échographie ou un scanner de l’orbite
présente un intérêt pour l’établissement du
diagnostic différentiel où le rétinoblastome doit être
distingué d’autres causes de leucocorie chez l’enfant
telles que la cataracte congénitale, la maladie de
Coats, la persistance du vitré primitif, les dysplasies
rétiniennes et le granulome à Toxocara canis.
L’examen échographique et scanographique de la
région orbitocérébrale est par ailleurs utile à la
recherche d’une extension orbi ta i re ou
intracrânienne d’un rétinoblastome.

Évolution

L’extension du rétinoblastome peut être soit
locale ou locorégionale avec croissance tumorale
intraoculaire, extériorisation orbitaire par des
émissaires trans-scléraux et le plus fréquemment
envahissement cérébral par infiltration tumorale le
long du nerf optique et de l’espace sous-
arachnoïdien, soit à distance par atteinte des
ganglions préauriculaires et cervicaux ou par
dissémination hématogène dans le système nerveux
central, les os, la moelle osseuse et le foie.

Le bilan d’extension comprendra ainsi un
scanner cérébral, une scintigraphie osseuse, une
échographie hépatique, une ponction-aspiration de
moelle osseuse et une cytologie du liquide
céphalorachidien.

La réalisation d’un scanner, voire d’une
imagerie par résonance magnétique (IRM), de la
région sellaire s’avère indispensable pour la
recherche d’un pinéalome compliquant un
rétinoblastome bilatéral et en aggravant
considérablement le pronostic vital. Génétiquement,
le pinéalome correspond, dans ce cadre
pathologique, à un troisième site de l’expression de
l’anomalie génétique menant à l’inactivation de la
protéine Rb. Une telle prédisposition génétique peut
aussi expliquer l’incidence élevée de tumeurs
extraoculaires d’apparition tardive comme
l’ostéosarcome ou le cancer à petites cellules
pulmonaires chez les porteurs de rétinoblastomes
bilatéraux.

Traitement

¶ Énucléation
L’énucléation unilatérale est envisagée dans les

tumeurs volumineuses de localisation postérieure,
surtout si elles décollent la rétine et si le nerf est
caché ou entouré par la tumeur. Le but principal de
l’énucléation est d’éviter ou de limiter l’envahis-
sement du nerf optique, principale voie de
dissémination métastatique locorégionale.

L ’énucléat ion bi latérale est devenue
exceptionnelle mais demeure indiquée en cas de
tumeurs massives avec essaimage vitréen, nerf
optique non identifiable et décollement de rétine
total.

¶ Radiothérapie
La radiothérapie des rétinoblastomes fait appel

soit à l’irradiation externe, soit à la curiethérapie.
L’irradiation externe par électrons ou photons X
d’un accélérateur s’adresse à des tumeurs dont la
base est inférieure à la moitié de la circonférence
rétinienne ou qui ont un diamètre compris entre
5 et 15 mm. L’irradiation devra respecter le
cristallin mais couvrira, dans les formes
bilatérales, toute la surface rétinienne compte
tenu de la capacité de prolifération tumorale de
chaque cellule rétinienne. Une curiethérapie au
ruthénium 106 ou à l’iode 125 pourra être
réalisée dans les cas de rétinoblastome de
diamètre compris entre 3 et 10 mm et de
localisation périphérique.

¶ Cryothérapie
La cryothérapie ne s’avère efficace que pour les

petites tumeurs ne dépassant pas 2 mm d’épaisseur
et 5 mm de diamètre et sans dissémination
vitréenne. Un de ses avantages est de traiter des
lésions persistantes après radiothérapie.

¶ Chimiothérapie
Rarement posées par l’ophtalmologiste, les

indications de la chimiothérapie sont un
envahissement choroïdien ou scléral sur la pièce
d’énucléation, l’envahissement du nerf optique
associé ou non à un envahissement méningé, et
certaines récidives orbitaires. Les protocoles
actuels associent vincristine, étoposide et
carboplatine [4].

¶ Nouvelles approches thérapeutiques
Une chimiothérapie première (VP 16

carboplatine) peut être réalisée dans les formes
massives et bilatérales de rétinoblastome. Il en
résulte une diminution de taille des tumeurs, les
rendant accessibles aux traitements conservateurs
telles que la radiothérapie, la cryoapplication,
voire plus récemment la thermothérapie au laser
diode.

Pronostic

La survie globale des patients traités pour un
rétinoblastome est de 92 % à 5 ans. Un certain
nombre de facteurs influencent le pronostic vital tels
que l’expérience professionnelle de l’ophtalmolo-
giste, l’âge de l’enfant au moment du diagnostic, le
stade d’évolution (classification d’Ellsworth-Reese) et
la bilatéralité.

Cependant le degré d’envahissement du nerf
optique semble représenter le principal indicateur
pronostique. Dans l’étude de Magramm et Ellsworth,
le taux de mortalité, de 10 % en l’absence d’atteinte
du nerf optique, est multiplié par trois en cas
d’extension au-delà de la lame criblée et par huit en
cas d’infiltration tumorale au-delà de la tranche de
section.

Conseil génétique

Lorsque le rétinoblastome est bilatéral (un tiers
des rétinoblastomes) :

– soit des antécédents familiaux affirment le
mode autosomique dominant de la transmission
d’une mutation Rb. Le risque est alors de 1/2 pour
chaque enfant. La mise en évidence d’une
microdélét ion apporte parfois (5 % des
rétinoblastomes) une preuve diagnostique de forme
familiale et favorise le dépistage intrafamilial des
sujets porteurs de la même anomalie chromoso-
mique. En l ’absence de modificat ion
chromosomique, une analyse des marqueurs
biologiques (RFCP) peut reconnaître le chromosome
porteur de la mutation germinale des Rb, à condition
que l’on puisse étudier deux sujets malades. Une
mutation ponctuelle n’est identifiée que dans 12 %
des cas ;

– soit il n’existe pas d’antécédents familiaux, ni
de délétion. Il s’agit alors d’une mutation de novo
germinale (30 % des rétinoblastomes) retrouvée
chez le patient dont seule la descendance est
menacée.

Lorsque le rétinoblastome est unilatéral (deux
tiers des rétinoblastomes), l’absence d’antécédents
familiaux, d’anomalie cytogénétique, de bilatéralité
et de plurifocalité et l’âge tardif de l’apparition,
plaident en faveur d’une forme sporadique. En cas
de tumeurs précoces, il faut se méfier d’une
mutation de novo chez un enfant qui a mis
longtemps pour présenter une deuxième
mutation.

La biologie moléculaire pourrait être rassurante
en ne retrouvant aucune mutation dans les cellules
somatiques de l’enfant. Une telle recherche paraît
difficilement réalisable si les mutations de la tumeur
du sujet ne sont pas clairement définies.

Récemment, Lohmann et al ont retrouvé une
mutation germinale du gène Rb1 dans 17 % des cas
de rétinoblastomes unilatéraux où la double
mutation Rb1 tumorale avait été identifiée [6].

2 Examen macroscopique : masse jaunâtre
de consistance granuleuse, parsemée de dépôts cal-
caires quasi constants[1].

3 Examen au fond d’œil d’une forme régressive
de rétinoblastome traité par irradiation[1].
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‚ Rétinopathies leucémiques

L’atteinte de la rétine dans le cadre d’une
leucémie est fréquente, bien qu’elle ne soit pas
souvent détectée cliniquement, ces patients
bénéficiant rarement d’un examen systématique du
fond d’œil. Sa prévalence varie de 30 à 60 %, tant
dans les leucémies aiguës que chroniques.

Cette rétinopathie résulte de plusieurs
mécanismes pathogéniques :

– envahissement direct par les cellules
néoplasiques ;

– anomal ies hématolog iques et
hémorrhéologiques ;

– infections opportunistes.
Les hémorragies rétiniennes en flaques ou à

centre blanc et les infiltrats rétiniens nodulaires gris
blanc ou linéaires le long des vaisseaux en
représentent les principales manifestations (fig 4).

‚ Métastases vitréorétiniennes

Les métastases vitréorétiniennes sont très rares.
Une revue de la littérature a recensé 13 cas de
métastases rétiniennes provenant de carcinomes, en
particulier pulmonaires ou mammaires, et 11 cas de
mélanomes cutanés. Le diagnostic est le plus
souvent affirmé par l’analyse du produit de
vitrectomie.

■Tumeurs de la choroïde

‚ Mélanome choroïdien

Le mélanome choroïdien est une tumeur rare.
C’est pourtant la plus fréquente des tumeurs
malignes primitives de l’œil, et son pronostic vital
demeure encore souvent péjoratif. De nombreuses
questions concernant l’étiologie, l’histoire naturelle et
le traitement approprié de cette affection demeurent
controversées et constituent un axe important de la
recherche en oncologie ophtalmologique.

Épidémiologie

L’incidence annuelle du mélanome de l’uvée est
de 0,73 pour 100 000. L’âge moyen de survenue est
55 ans, avec un sex-ratio de six hommes pour
quatre femmes.

Certains facteurs de risque (iris clairs, exposition
aux ultraviolets, nævus choroïdien, anomalies
chromosomiques, influence hormonale) ont été

incriminés sans être clairement démontrés. Seule la
mélanose oculaire ou oculodermique, qui se
présente comme une hyperpigmentation
congénitale uvéosclérale et cutanée, peut
véritablement prédisposer au mélanome choroïdien.

Histoire naturelle

Le mélanome choroïdien répond à un modèle de
croissance exponentiel de type gompertzien. Le
temps de doublement moyen est estimé à 2 ans.

Cette tumeur, de forme initialement discoïde, va
croître dans l’espace sous-rétinien, rompre
l’épithélium pigmentaire rétinien et prendre la forme
caractéristique d’un champignon soulevant la rétine
neurosensorielle. Au-delà d’un certain volume, le
mélanome peut envahir la sclère et l’orbite,
assombrissant ainsi le pronostic vital.

La maladie métastatique du mélanome
choroïdien résulte d’une dissémination hématogène
des cellules tumorales, principalement hépatiques.
D’autres localisations secondaires sont observées, à
savoir le poumon, l’os, la peau, les ganglions
lymphatiques et le cerveau, en général associées à
une ou des métastases hépatiques.

Diagnostic clinique

Le diagnostic de mélanome choroïdien repose sur
l’examen clinique et les examens complémentaires
d’imagerie [1].

L’examen clinique repose essentiellement sur
l’étude du fond d’œil en ophtalmoscopie directe ou
indirecte, à travers une pupille dilatée. La tumeur se
présente comme une lésion arrondie, de coloration
brunâtre, parsemée de pigments oranges (fig 5). Une
hémorragie intravitréenne ou un essaimage de
cellules pigmentées dans le vitré peuvent compléter
le tableau clinique.

Les examens paracliniques reposeront sur
l’angiographie en fluorescence, l’échographie, et
plus occasionnellement, sur le scanner, l’IRM, voire
l’examen doppler couleur.

L’angiographie en fluorescence recherchera une
séméiologie évoquant la nature maligne de la
tumeur : hyperfluorescence progressive de la lésion
par imprégnation tissulaire et injection de petits
décollements de l’épithéliopathie rétinienne (EPR)
par le colorant (fluorescéine) (fig 6), recherche d’un
pédicule vasculaire tumoral (vert d’indocyanine).

L’échographie oculaire en mode B est
indispensable au diagnostic de mélanome dont elle
révélera les particularités acoustiques. Cet examen
permet de mesurer les dimensions tumorales et de
montrer une éventuelle extension extrasclérale.

L’intérêt du scanner réside dans l’appréciation du
volume tumoral et la recherche d’une extériorisation
orbitaire.

L’examen en IRM et l’exploration doppler couleur
seront réalisés en cas de doute diagnostique devant
une lésion tumorale en général achrome évoquant
une métastase ou un angiome choroïdien.

Diagnostic différentiel

Le principal diagnostic différentiel est le nævus
choroïdien qui est la plus fréquente des tumeurs
intraoculaires (un patient sur dix en est porteur). À
l’instar des nævi cutanés, ceux de la choroïde sont
définis comme une prolifération bénigne de
mélanocytes uvéaux. Le nævus choroïdien se
présente au fond d’œil comme une lésion
pigmentée, ne dépassant pas 2 mm d’épaisseur, et
dont la surface est parfois recouverte d’amas de
dégénérescence rétinienne, appelés drusen (fig 7). À
l’angiographie en fluorescence, cette lésion est le
plus fréquemment hypofluorescente par effet
masque. Dans la plupart des cas, les nævi
choroïdiens ne sont pas détectables à l’échographie.
Ces lésions ne nécessitent qu’une surveillance du

4 Photographie du fond
d’œil : leucémie myéloïde
chronique avec thrombopé-
nie (hémorragies de la cou-
che interne de la rétine).

5 Photographie du fond
d’œil : mélanome choroï-
dien pigmenté situé au-
dessus de la papille. À no-
ter l’abondance de
pigments oranges (lipofus-
cine en surface)[1].
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fond d’œil à la recherche d’une dégénérescence
maligne qui constitue un mode évolutif relativement
rare.

L’hémangiome choroïdien est une tumeur
vasculaire bénigne le plus souvent localisée à
proximité du nerf optique (fig 8, 9). Il entre parfois
dans le cadre d’une angiomatose encéphalotrigé-
minée, encore appelée maladie de Sturge-Weber-
Krabbe, où il se complique fréquemment de
glaucome. Cette lésion, d’aspect rose orangé et aux
contours mal définis, sera distinguée d’un
mélanome achrome grâce à l’angiographie à la
fluorescéine et au vert d’ indocyanine, à
l’échographie A et B, au scanner après injection
iodée et éventuellement à l’IRM. En présence de
complications visuelles, l’hémangiome pourra être

détruit par cryothérapie, photocoagulation au laser
ou radiothérapie à des doses ne dépassant pas 45
Gy.

Les métastases choroïdiennes seront détaillées
ci-dessous.

D’autres lésions tumorales relativement rares
doivent être rappelées : l’ostéome choroïdien, le
mélanocytome de la papille, l’adénome et
l’adénocarcinome de l’EPR.

Traitement

¶ Modalités thérapeutiques

Énucléation

L’énucléation représentait l’unique recours
thérapeutique il y a une vingtaine d’années. Elle est

actuellement réservée aux volumineux mélanomes
d’une épaisseur dépassant 10 mm et/ou présentant
une extension orbitaire.

Traitement conservateur

Dans la majorité des cas, un traitement
conservateur du globe oculaire peut être proposé.

La radiothérapie représente le principal mode de
traitement préservant l’anatomie de l’œil. Elle fait
appel à deux techniques différentes, la curiethérapie
et l’irradiation par faisceaux externes. En matière de
radiothérapie de contact, le praticien dispose de
plusieurs radioéléments, dont les plus fréquemment
utilisés sont l’iode 125 et le ruthénium 106. Ces
radioapplicateurs sont suturés à la sclère en regard
du mélanome intraoculaire dont le contour a été
repéré par transillumination (fig 10). Ils sont laissés
en place pendant une durée qui est fonction de leur
radioactivité et de manière à délivrer environ 100 Gy
au sommet de la tumeur.

La radiothérapie par faisceaux externes de
protons ou de particules alpha constitue une
alternative à la curiethérapie. L’irradiation tumorale
est effectuée à l’aide d’un accélérateur de particules,
le cyclotron, après la mise en place préalable de clips
de tantale repérant les limites de la lésion. Le
traitement se déroule en cinq séances d’irradiation
de 12 Gy chacune.

Grâce aux caractéristiques physiques de ces
différents rayonnements et à l’aide de logiciels de
dosimétrie, il est possible d’optimiser l’irradiation
tumorale de manière à détruire la lésion tout en
préservant au maximum les tissus sains de l’œil
(fig 11).

Le choix du mode de radiothérapie sera établi en
fonction du volume et de la localisation de la lésion
tumorale. Les mélanomes de la choroïde du pôle
postérieur feront l’objet d’une protonthérapie, alors
que les mélanomes de la choroïde antérieure seront
traités préférentiellement par curiethérapie.

Dans certaines conditions, il est possible de
réaliser une résection tumorale chirurgicale par
scléro-uvéectomie. Cette technique chirurgicale
représente une alternative à l’énucléation lorsque les
autres méthodes de traitement semblent peu
adaptées. C’est le cas des mélanomes à petite base
et relativement épais dont le centre se situe à
proximité de l’équateur. Il serait également
souhaitable d’associer curiethérapie et ablation
chirurgicale tumorale afin d’éviter toute récidive en
cas de résection incomplète.

La photocoagulation de la tumeur au laser argon
ou krypton est rarement effectuée à l’heure actuelle
en raison du taux élevé de récidives. Elle était
réservée aux mélanomes de petite taille.

Enfin, l’exentération orbitaire est réservée aux
tumeurs avec envahissement de l’orbite.

Dans le cadre d’une dissémination métastatique,
les protocoles de chimiothérapie et d’immunothé-
rapie sont essentiellement palliatifs et associent
bléomycine, vincristine, dacarbazine et interféron
alfa-2b. Quelques succès concernant la résection de
métastases hépatiques solitaires ont été rapportés.

¶ Suivi post-thérapeutique
Les patients sont revus à j30, j90, deux fois par an

pendant 5 ans, puis annuellement. À chaque
examen de contrôle, le patient bénéficie, selon le

6 Angiographie en fluorescence de la même tumeur : hyperfluorescence hétérogène avec de multiples points
de fuite en « tête d’épingle »[1].

7 Fond d’œil : aspect
clinique d’un nævus
choroïdien[1].
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cas, d’un examen de la cavité orbitaire ou d’un
examen du fond d’œil, d’une échographie oculaire

et d’une angiographie à la fluorescéine, afin
d’éliminer toute récidive ou de détecter certaines

complications inhérentes au type de traitement
(rétinopathie radique, glaucome néovasculaire,
décollement de rétine, hémorragie intravitréenne).

Un bilan d’extension sera réalisé tous les
semestres pendant 10 ans, et comprendra un bilan
biologique avec dosages des enzymes hépatiques,
une radiographie du thorax et une échographie
hépatique.

Pronostic

Cinq facteurs interviennent dans le pronostic des
mélanomes choroïdiens :

– le type histologique épithélioïde ;
– l’extension au corps ciliaire ;
– le volume tumoral ;
– l’extension extrasclérale ;
– l’index mitotique.
Le taux de survie moyen est de 52 % à 10 ans et

ne semble pas être influencé par le mode de
traitement (énucléation versus radiothérapie). La
survie des patients atteints de métastases est très
réduite, de l’ordre de 4 à 6 mois.

‚ Métastases choroïdiennes

En raison de sa vascularisation très importante,
l’uvée est le site de la plupart des métastases
intraoculaires. Sa partie postérieure, la choroïde,
elle-même la plus riche en vaisseaux sanguins, en
est la localisation la plus fréquente.

Les métastases choroïdiennes proviennent dans
trois quarts des cas du sein ou du poumon. Les
fréquences des localisations tumorales primitives des
métastases de l’œil sont présentées sous la forme
d’un tableau synoptique (tableau I).

Souvent asymptomatiques, les métastases
choroïdiennes peuvent engendrer une baisse de
vision lorsqu’elles sont situées dans la macula.
L’examen du fond d’œil montre une ou plusieurs
formations tumorales jaunâtres, avec des
remaniements de l’EPR en surface, lui conférant un
aspect tigré relativement évocateur (fig 12).

Ces localisations secondaires doivent être
distinguées des mélanomes achromes par leur
caractère souvent multifocal et leur aspect
échographique, angiographique au vert
d’indocyanine et radiologique, notamment en
résonance magnétique nucléaire (RMN).

Le traitement des métastases choroïdiennes
repose principalement sur la radiothérapie par
photons, par électrons, voire par protons accélérés.
La technique la plus courante est la radiothérapie à
250 kV qui délivre 40 Gy en 4 semaines à raison de

8 Hémangiome choroï-
dien : aspect macroscopi-
que d’un hémangiome cho-
roïdien diffus avec
hémorragies sous-
rétiniennes et décollement
de rétine total[1].

9 Hémangiome choroï-
dien : histopathologie.
Lacs vasculaires intra-
choroïdiens[1].

10 Mise en place d’une plaque d’iode 125 en regard de la tumeur repérée par transillumination.

Tableau I. – Tumeurs métastatiques intraocu-
laires (Shields et al).

Site primitif
du cancer

Métastases

Nombre Fréquence
(%)

Sein 162 54
Poumon 68 23
Non déterminé 24 8
Tractus digestif 22 7
Peau (méla-
nome)

11 4

Rein 5 2
Thyroïde 4
Prostate 2
Larynx 2
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trois séances par semaine. La curiethérapie à l’iode
125 ou au ruthénium 106 s’avère également
efficace sur de telles lésions.

La radiothérapie sera fréquemment associée à
une chimiothérapie, les patients étant souvent
polymétastatiques, voire à une hormonothérapie
dans le cadre des cancers mammaires
hormonosensibles.

L’énucléation est réservée aux volumineuses
tumeurs souvent compliquées d’un décollement de
rétine total.

‚ Lymphomes malins

Il s’agit généralement de lymphomes malins à
grandes cellules, présentant le plus souvent une
localisation cérébrale primaire et s’étendant à la
choroïde où ils évoluent sous la marque d’une
uvéite torpide. Le patient présente des
myodésopsies et une baisse de vision en rapport
avec l’uvéite postérieure, qui précède en général
les signes neurologiques. L’examen clinique met
en évidence un vitré inflammatoire avec des

infiltrats sous-rétiniens nodulaires et jaunâtres
multifocaux [3].

Le diagnostic repose sur l’examen cytopatholo-
gique du liquide vitréen, obtenu après vitrectomie à
la recherche de cellules néoplasiques.

Le traitement proprement dit est le plus souvent
fondé sur la radiothérapie, à laquelle ces tumeurs
sont très sensibles.

Une forme plus rare est représentée par des
lymphomes de bas grade à petites cellules
lymphoplasmocytaires, forme proche de ce qui
est appelé hyperplasie lymphoïde réactive,
caractérisée par une infiltration diffuse de la
choroïde.
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