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Résumé. — La choroide peut étre le siege de nombreuses tumeurs bénignes et malignes ainsi que de diverses
formations pseudotumorales d’aspect clinique trés proche. Les progrés de I'ophtalmo-oncologie moderne
réalisés grdce a la généralisation de I'utilisation de I'ophtalmoscopie indirecte binoculaire, a I’utilisation
systématique de I'ultrasonographie, de I’angiographie fluorescéinique, de I’'indocyanine green et de
I'imagerie par résonance magnétique ainsi qu’a la mise en commun d’une large expérience acquise dans les
centres spécialisés, ont abaissé les erreurs de diagnostic clinique a moins de 2 %. Les développements
considérables des moyens de traitement conservateurs et plus particulierement de la radiothérapie
circonscrite ont par ailleurs permis, dans la grande majorité des cas, d’éviter I’énucléation, et d’atteindre un
taux de contréle local de la tumeur supérieur a 98 %. La recherche actuelle a pour but d’améliorer la fonction
visuelle, de préserver la vue et d’améliorer la survie des patients grdce a des thérapies systémiques novatrices.
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Introduction

La choroide peut étre le siege d’une multitude de tumeurs malignes
et bénignes, primaires et secondaires. Dans ce chapitre, les tumeurs
pigmentées - nevus, mélanocytome et mélanome -, les
hémangiomes, les ostéomes et les métastases sont exposés de fagon
systématique. Pour chacune de ces tumeurs, la présentation clinique,
I'approche diagnostique, I'histopathologie, le diagnostic différentiel
et le traitement sont décrits et illustrés par une iconographie
représentative.

Navi de la choroide

Les naevi de la choroide sont les tumeurs pigmentées intraoculaires
les plus fréquentes. Ils sont rarement présents chez les enfants et les
jeunes adolescents, touchent les deux sexes de facon égale, et leur
prévalence dans la population caucasienne a été estimée a pres de
10 a 20 %.

EXAMEN CLINIQUE

La forme de ces tumeurs est arrondie ou ovalaire, aux contours nets.
Leur diameétre varie généralement entre 1 et 6 mm et leur épaisseur
dépasse rarement 2 mm. Les neevi ont une coloration variable, le
plus souvent sombre et brunatre, mais peuvent également étre
partiellement ou entierement achromes. 8! L’épithélium pigmentaire
a la surface de ces tumeurs présente souvent des altérations : drusen,
migration pigmentaire et métaplasie de cellules. Ces altérations
peuvent parfois étre prononcées, induisant un soulévement séreux
rétinien transitoire et une éventuelle rupture de la lame de Bruch
qui peut donner lieu a la prolifération d’une néovascularisation
choroidienne a la surface tumorale. 1¥!
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La fonction visuelle n’est affectée que lorsque la tumeur est située
dans la région maculaire et a donné lieu a une décompensation des
cellules de I'épithélium pigmentaire. On peut alors observer une
baisse de l'acuité visuelle de degré variable ainsi que des
métamorphopsies ou des micropsies. 1% 30 4]

PATHOGENIE

Les naevi ne sont probablement pas présents a la naissance, mais se
développent, d’apres Gass, 1! des la fin de la premiére décade de la
vie. Les facteurs endo- ou exogenes, qui pourraient influencer la
transformation des mélanocytes uvéaux, ou d’éventuels précurseurs
de cellules neeviques, issus de la créte neurale, en cellules naeviques,
ne sont pas connus.

Les cellules neeviques sont plus volumineuses que les mélanocytes

de l'uvée et se différencient en quatre types, avec de nombreuses
formes de transition :

cellules larges polygonales ;

cellules fusiformes ;

cellules fusiformes et dendritiques ;

cellules ballonisées.

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Le diagnostic de neevi est généralement établi par simple examen
ophtalmoscopique. En cas de doute, il est recommandé de réaliser
une photographie de la tumeur, constituant un document
iconographique de base pouvant servir a identifier une éventuelle
croissance tumorale. Les éventuels examens complémentaires pour
étayer le diagnostic sont: ’angiographie fluorescéinique,
I'angiographie au vert d’indocyanine (ICG), l'ultrasonographie et
Voptical coherence tomography (OCT).

B Angiographie

A I'angiographie fluorescéinique, les neaevi (Fig. 1) apparaissent
hypofluorescents et les altérations de I’épithélium pigmentaire, a la



21-235-A-10

Tumeurs de l'uvée postérieure

Ophtalmologie

Figure 1 Naous de la choroide.
A. Image ophtalmoscopique. Tumeur fortement pigmentée située en secteur nasal
avec quelques drusen en surface.
B. Angiographie fluorescéinique. Séquence veineuse. Tumeur hypofluorescente.
Imprégnation des drusen par le produit de contraste et absence de diffusion.

C. Angiographie au vert d’indocyanine (ICG). Séquence veineuse. Absence de modifi-
cation de la disposition des vaisseaux péritumoraux de gros calibre. Absence de vascu-
larisation intratumorale.

D. ICG. Séquence tardive (1 h). Hypofluorescence de la tumeur. Absence de diffusion
ou de rétention du produit de contraste.

12N

surface de la tumeur ainsi qu’a son pourtour, génerent
essentiellement des phénomenes de rétention et, plus rarement, de
diffusion du produit de contraste. A l'ICG, ces tumeurs sont
hypofluorescentes dans toutes les séquences de 1’examen. Dans la
phase veineuse, leurs limites paraissent souvent irrégulieres, avec
des prolongements entrelacés aux vaisseaux choroidiens, dont le
calibre et la disposition ne sont pas modifiés par la tumeur. Dans les
phases tardives de I'ICG, leur étendue parait légerement supérieure
a celle constatée a I'examen ophtalmoscopique.

» Echographie

L’ultrasonographie A ne permet généralement pas la différenciation
tissulaire de ces tumeurs qui possedent une réflectivité basse, en
raison de la faible épaisseur tumorale, n’excédant que rarement les
2 mm. L’ultrasonographie B, en revanche, est particulierement utile

et sert a identifier, au cours du temps, une éventuelle croissance
tumorale.

B« Optical coherence tomography »

Le role de I’OCT consiste essentiellement a visualiser et a
documenter la présence ou l’absence d'une lame liquidienne sous-
rétinienne en bordure de la tumeur, événement pris en considération
pour établir le diagnostic des volumineux naevi.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel des neevi se pose principalement avec les
petits mélanomes. La présence de drusen et ’absence de pigment
orange a la surface de la tumeur, un diametre inférieur a 6 ou 7 mm,

2

une épaisseur inférieure a 2,5 mm, I’absence de soulevement séreux
rétinien et de pinpoints, a 1'angiographie fluorescéinique, et enfin
I'absence de modifications de la circulation péritumorale a I'ICG,
sont des arguments en faveur d’une nature bénigne de la tumeur.
La valeur diagnostique de ces critéeres n’étant toutefois pas absolue,
il est recommandé de suivre durant une période d’au moins 10 ans
I’ensemble des tumeurs mélanocytaires atypiques a potentiel
évolutif. Le risque d’observer une croissance de la tumeur
confirmant sa nature maligne varie de 10 a 50 % sur une période de
5 ans, selon des évaluations statistiques reposant sur des parametres
ophtalmoscopiques et ultrasonographiques, > 82 ou également sur
des parametres angiographiques " 1> 81 et d’apres le nombre de
facteurs de risque présents.

Les neevi de la choroide sont des tumeurs bénignes ne faisant appel
a aucune sanction thérapeutique, a moins d’étre a 'origine de
complications responsables d"une baisse de 'acuité visuelle, telle la
prolifération d’une néovascularisation choroidienne en surface et
sont, dans ce cas, susceptibles de bénéficier d'une photocoagulation

laser.

Mélanocytomes de la papille

Les mélanocytomes sont des tumeurs bénignes composées d’une
variante de cellules neviques fortement pigmentées et
volumineuses ! et sont de ce fait également appelés «neevi
magnocellulaires ». ! Ces tumeurs, avant d’étre individualisées par
Zimmerman et Garon, en 1962, "l avaient souvent été confondues
avec des mélanomes et traitées par énucléation.
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Figure 2 Mélanocytome de

la papille.
A. Image ophtalmoscopi-
que. Tumeur située sur la
papille et sur la choroide
avoisinante. Infiltrations
de la couche des fibres ner-
veuses.
B. Angiographie fluores-
céinique. Séquence vei-
neuse. Mise en évidence de
Uinfiltration tumorale des
couches nerveuses recou-
vrant par endroits les vais-
seaux rétiniens. Absence
d’cedeme papillaire.

EXAMEN CLINIQUE

La présentation clinique de ces tumeurs 1> % %! dépend de leur taille
et de leur expansion (Fig. 2). Les mélanocytomes peuvent occuper
les parties pré- et rétrolaminaires de la papille, s’étendre dans la
choroide avoisinante et infiltrer la rétine. La portion tumorale située
dans la choroide parapapillaire a une coloration brune et des limites
nettes. En revanche, la portion tumorale surplombant la papille a
une coloration plus sombre et, si la couche des fibres nerveuses est
infiltrée — ce qui est généralement le cas — , ses bords sont
filamenteux, en « plume de canard ». La papille, dans pres de 50 %
des cas, présente un cedéme d’une importance variable, consécutif a
des phénomenes compressifs induits par la tumeur. L'acuité visuelle,
dans pres de 95 % des cas, est soit normale soit subnormale. En
revanche, le champ visuel présente souvent une atteinte
généralement mineure, consistant en un élargissement de la tache
aveugle ou en un defect périphérique ou fasciculaire. 8]
Occasionnellement, une atteinte campimétrique majeure donne lieu
a un champ de vision tubulaire. %]

EVOLUTION

Les mélanocytomes observés au long cours présentent souvent une
faible croissance, généralement confinée a la partie de la tumeur
infiltrant la couche des fibres nerveuses de la rétine, a ne pas
confondre avec une transformation maligne. La transformation
maligne des mélanocytomes a été décrite dans un nombre limité de
cas bien documentés. Son incidence est inconnue et provisoirement
estimée, selon notre expérience, a 5 % pour les personnes de race
caucasienne.

Les mélanocytomes peuvent par ailleurs étre responsables d'une
perte visuelle partielle ou totale, transitoire ou définitive, en raison
des complications vaso-occlusives rétiniennes qu’ils sont
susceptibles d’engendrer. Ils peuvent enfin subir une nécrose et
induire des phénomenes inflammatoires et une dispersion de
pigment dans les cavités oculaires.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel des mélanocytomes doit essentiellement
étre établi avec des mélanomes parapapillaires, des hamartomes
combinés de l’épithélium pigmentaire et de la rétine, des
hypertrophies de 1’épithélium pigmentaire juxtapapillaire et des
mélanomes primaires de la papille.

Les mélanocytomes de la papille ne nécessitent aucune sanction
thérapeutique particuliere. Il est toutefois recommandé de les
observer périodiquement de fagon ininterrompue en raison du

risque de transformation maligne qu’ils comportent et des
complications vaso-occlusives auxquelles ils sont susceptibles de
donner lieu.

Mélanomes

Les mélanomes sont les tumeurs malignes primaires les plus
fréquentes de 1'ceil. Ces tumeurs sont rares, voire exceptionnelles,
dans les populations fortement pigmentées, africaines et asiatiques,
et leur incidence dans la population caucasienne est estimée a pres
de 0,7 cas par 100 000 habitants par année. !

PHYSIOPATHOGENIE

Les mélanocytes uvéaux provenant de la créte neurale, les
mélanomes issus de ces cellules ou de leurs précurseurs, sont donc
d’origine ectodermique. Toutefois, 'oncogenese des mélanomes est
mal connue et le role des facteurs de risque éventuels endo- ou
exogenes est mal élucidé.

Un certain pourcentage de mélanomes provient probablement d’une
transformation maligne de neevi préexistants, mais la majorité
d’entre eux se forment de novo. Les mélanocytoses oculaire et
oculopalpébrale (nevus d’Ota) constituent un facteur de risque
certain, et il existe un faisceau d’indices convergents en faveur du
role des rayons ultraviolets (UV) dans la genese de ces tumeurs.
Enfin, la transmission génétique des mélanomes uvéaux, tout en
étant possible, ne constitue pas un facteur de risque
étiopathogénique majeur.

La mélanocytose oculaire correspond a une augmentation du
nombre de mélanocytes, aux caractéristiques histopathologiques
similaires a celles des cellules neaeviques, dans toutes les tuniques
oculaires : sclérotique, épiscleére, iris, corps ciliaire, choroide et
parfois papille. Sur la sclérotique, elle forme des taches ardoisées
souvent confluentes (Fig. 3), la choroide est sombre et empéche la
transillumination du globe oculaire, et la pathologie étant le plus
souvent unilatérale, il y a une hétérochromie irienne. Dans les cas
de mélanocytose oculopalpébrale (naevus d’Ota), il existe également
une hyperpigmentation cutanée qui s’étend dans les territoires de la
premiere et seconde branche du trijumeau. Le risque de développer
un mélanome uvéal sur une mélanocytose a été estimé de 35 a 50 %
de plus que dans la population normale. %

PRESENTATION CLINIQUE
La présentation clinique des mélanomes dépend principalement de
la taille, de la localisation, du degré de pigmentation de la tumeur,
de l'intégrité de la lame de Bruch et de I'importance du décollement
secondaire exsudatif.
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Figure 3  Meélanocytose oculopalpébrale. Taches ardoisées parfois confluentes de la
sclérotique.

Figure 4  Mélanome nodulaire de la choroide de taille moyenne (Image photogra-
phique pan-fundus).

Figure 5 Mélanome de la choroide en champignon (en « bouton de col de che-
mise »). Image histopathologique (hématoxyline-éosine : x 1,6).

B Ophtalmoscopie

Les tumeurs de petite et moyenne taille, dont I'extension est
contenue par une lame de Bruch intacte, ont une forme en déme
(Fig. 4). La rupture de la lame de Bruch permet a la tumeur de se
développer sous la rétine en formant une sphére posée sur sa base
et de prendre un aspect dit en « champignon », également appelé en
«bouton de col de chemise » (Fig. 5).

Les petits mélanomes localisés au podle postérieur présentent
souvent, en surface, une quantité variable de dépots de pigment
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orange (Fig.6). La présence de ce dernier traduit un
dysfonctionnement des cellules de l'épithélium pigmentaire et
s’associe a la présence de pinpoints a I’angiographie fluorescéinique.
Les mélanomes sont le plus souvent diffusément pigmentés et ont
une coloration brun verdatre. Ils peuvent toutefois n’étre que
partiellement pigmentés et, plus rarement, étre entiérement
apigmentés. Ils doivent dans ce cas étre distingués des tumeurs
métastatiques.

Un décollement secondaire séreux de la rétine accompagne presque
toujours les mélanomes. D’étendue variable, il peut étre discret et
localisé au pourtour de la tumeur et dans la rétine inférieure, ou
bulleux, voire parfois total (Fig. 7).

® Formes cliniques et évolutives

Des phénomeénes inflammatoires en chambre antérieure, une
hémorragie et une dispersion pigmentaire dans le vitré et dans
I'espace sous-rétinien sont parfois observés, principalement lorsque
la tumeur est volumineuse, lorsqu’elle infiltre la rétine (mélanome
de type Knapp-Ronne) (Fig. 8) ou enfin lorsqu’elle est nécrotique.
Les mélanomes qui s’étendent en direction du segment antérieur
peuvent envahir le corps ciliaire et désinsérer la racine de liris
(Fig. 9). Ce type de tumeur suscite souvent la formation de vaisseaux
sentinelles (Fig. 10). L’observation de ce type de vaisseaux
épiscléraux dilatés doit par conséquent toujours faire procéder a un
examen de la périphérie rétinienne en dilatation pupillaire.
L’envahissement tumoral du segment antérieur par un mélanome
de l'uvée postérieure peut provoquer une subluxation du cristallin,
une cataracte et un glaucome. Ce type de glaucome secondaire peut
étre aigu par fermeture de l’angle camérulaire, en raison du
déplacement vers 1'avant du cristallin sous la pression de la masse
tumorale ; il peut étre consécutif a I'envahissement tumoral
circonférentiel de 1’angle iridocornéen et résulter enfin de
I'encrassement du trabéculum par des macrophages chargés de
pigment provenant de débris nécrotiques de la tumeur. Cette
derniéere forme se dénomme « glaucome mélanomatolytique ».

Un diagnostic tardif, une grande taille tumorale, des cellules
particulierement agressives constituent des facteurs de risque d'une
extériorisation tumorale. Celle-ci a rarement lieu a travers une
érosion sclérale, mais généralement a travers 1’orifice d’une veine,
soit vortiqueuse, soit aqueuse (Fig. 11). Les extériorisations
postérieures, lorsqu’elles sont petites, sont encapsulées mais
peuvent, si leur volume augmente, donner lieu a un envahissement
tumoral de I’orbite.

L’envahissement tumoral du nerf optique est un événement rare qui
doit étre suspecté lorsqu’un mélanome qui envahit ou surplombe la
papille s’accompagne d’une extinction de la fonction visuelle.

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

B Transillumination

La transillumination est une technique qui consiste a éclairer un
globe oculaire en posant une source de lumiére froide sur sa paroi.
Elle peut étre directe (observation du reflet pupillaire qui disparait
lorsque la source lumineuse est posée derriere la masse tumorale)
ou indirecte (mise en évidence de I'ombre produite par la tumeur
sur la paroi sclérale par un éclairage transpupillaire).

Cet examen permet de distinguer les tumeurs et pseudotumeurs
(mélanomes, collections hémorragiques) généralement opaques, de
tumeurs généralement transparentes ou translucides (hémangiomes,
métastases). Il permet également de délimiter, au cours d’'une
intervention chirurgicale, le contour précis de la tumeur et constitue
de ce fait une étape indispensable au traitement conservateur des
mélanomes.

B Ultrasonographie

L’ultrasonographie est 'examen complémentaire le plus important
pour le diagnostic différentiel des tumeurs intraoculaires.
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Figure 6 Mélanome de la

choroide de petite taille avec dé-

pots de pigment orange.
A. Image ophtalmoscopi-
que.
B. Angiographie fluores-
céinique. Séquence artério-
veineuse. Effet écran des
dépots de pigment orange.
C. Angiographie fluores-
céinique. Séquence tardive.
Diffusion du produit de
contraste dans la masse tu-
morale et au-dela de ses li-
mites, dans le soulevement
secondaire exsudatif de la
rétine. Présence de nom-
breux pinpoints.
D. Angiographie au vert
d’indocyanine. Séquence
tardive. Imprégnation par
le produit de contraste des
cellules de 1'épithélium
pigmentaire au métabo-
lisme altéré, correspondant
aux secteurs recouverts de
pigment orange. Diffusion
au-dela des limites de la tu-
meur.

Figure 7 Meélanome de la choroide. Tumeur fortement pigmentée en déme avec dé-
collement total de la rétine (hématoxyline-éosine : x 1).

Figure 8 Meélanome de type Knapp-Ronne. Tumeur fortement pigmentée infiltrant
la rétine.

En ultrasonographie A, les mélanomes présentent généralement une
réflectivité moyenne a faible et une atténuation élevée. En
ultrasonographie B, 1’échostructure est réguliere ou irréguliere,
produit souvent une image d’excavation choroidienne (Fig. 12A),
comporte parfois des mouvements spontanés et ne présente jamais
de mouvements d’arrét. L’ultrasonographie B permet en outre
Iidentification du profil tumoral qui peut étre en déme ou en
champignon (Fig. 12B), régulier ou irrégulier, et de réaliser des
mesures précises de la distance entre le sommet de la tumeur et la
paroi sclérale.

L’ensemble de ces informations est utile au diagnostic différentiel
des mélanomes avec des tumeurs d’aspect proche et a la
planification d’un éventuel traitement conservateur.

B Angiographie fluorescéinique et « indocyanine
green »
Ces deux examens font partie de la routine d’investigation des

tumeurs mélanocytaires de taille petite et moyenne, situées dans la
choroide rétroéquatoriale (Fig. 13).



21-235-A-10

Tumeurs de I'uvée postérieure

Figure 9 Invasion du segment antérieur par un mélanome de 1'uvée postérieure.
Désinsertion de la racine irienne, subluxation du cristallin et cataracte sectorielle.

Figure 10  Vaisseaux sentinelles en regard d'un mélanome envahissant le corps ci-
ligire.

A langiographie fluorescéinique, les mélanomes sont
hyperfluorescents dans toutes les séquences de I'examen. Lorsque la

Ophtalmologie

tumeur est peu pigmentée, il est parfois possible, dans les séquences
veineuses, d’observer le réseau vasculaire tumoral, ce qui génére
I'image dite en « double circulation ». Les altérations de I'épithélium
pigmentaire a la surface de la tumeur sont nombreuses, donnant
lieu a des phénomenes a la fois de diffusion et de rétention du
produit de contraste. Une guirlande de pinpoints pres du bord de la
tumeur est fréquemment présente. Dans les séquences tardives, le
produit de contraste diffuse dans le soulevement séreux rétinien,
produisant une image hyperfluorescente pres du bord et a la surface
de la tumeur.

L’angiographie au vert d’indocyanine est un examen
particulierement bien adapté a l'investigation des tumeurs de la
choroide. Elle fournit des renseignements sur I'étendue exacte de la
tumeur, sa vascularisation et 1'état fonctionnel de 1’épithélium
pigmentaire a son sommet et a son pourtour. Les mélanomes
présentent généralement une vascularisation intratumorale
anarchique, au contraire des tumeurs pigmentées bénignes qui
présentent une vascularisation réguliere, semblable a celle de la
choroide avoisinante, et les veines péritumorales sont dilatées et
parfois repoussées par la masse tumorale. Des phénomenes de
rétention et de diffusion du produit de contraste surviennent dans
les séquences tardives de 'examen, en fonction de I’état métabolique
de I’épithélium pigmentaire.

®  Test phosphore 32 (**P)

Ce test est fondé sur le concept d’une captation plus forte du
phosphore radioactif, injecté 48 heures avant la réalisation des
mesures, par une tumeur métaboliquement active, tel le mélanome,
que le tissu choriorétinien sain. Il est réalisé a 1’aide d’un compteur
Geigy miniaturisé et placé sur la paroi oculaire aprés désinsertion
de la conjonctive, successivement en arriére de la tumeur et au
regard de tissu sain. Ce test interventionnel ne fait plus partie des
moyens d’investigation usuels des mélanomes, en raison de
I'imprécision de ses résultats.

Figure 11 Meélanome  de
| l'uvée extériorisée.

A. Extension extrasclérale
antérieure.

B. Extension extrasclérale
postérieure a travers I'ori-
fice d'une veine wvor-
tiqgueuse  (hématoxyline-
éosine : x 1,3).

Figure 12 Mélanome de Ia
choroide. Ultrasonographie B.
A. Tumeur en dome avec ex-
cavation choroidienne (fle-
ches). Décollement bulleux
de la rétine.
B. Tumeur en champignon
avec décollement de rétine
sectoriel.
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Figure 13

Image angiographique d'un mélanome de la choroide de taille moyenne.
A. Aspect ophtalmoscopique.

B, C, D. Angiographies fluorescéiniques. Séquences artérioveineuses et tardives.
Diffusion du produit de contraste dans la masse tumorale et dans le soulevement
séreux rétinien péritumoral. Pinpoints en bordure de la tumeur.

E. Angiographie au vert d'indocyanine (ICG). Séquence artérioveineuse. Riche
vascularisation intratumorale. Réseau vasculaire anarchique.

F. ICG. Séquence tardive. Hypofluorescence profonde du sommet de la tumeur recou-
verte de cellules de I'épithélium pigmentaire dont le métabolisme est supposé aboli. Hy-
perfluorescence des bords de la tumeur recouverts de cellules de I'épithélium pigmen-
taire, au métabolisme altéré. Diffusion du produit de contraste au-dela des limites
tumorales.

B Tomodensitométrie et imagerie par résonance
magnétique

La tomodensitométrie, largement utilisée par le passé pour
visualiser le profil des tumeurs intraoculaires en milieu trouble et
pour détecter une extension extrasclérale ou une invasion tumorale
du nerf optique, est a présent presque toujours remplacée par
I'IRM.

En raison des caractéristiques paramagnétiques de la mélanine et
des particularités du milieu magnétique du globe oculaire, les
mélanomes intraoculaires sont hyperintenses par rapport au vitré
en T1, hypo-intenses en T2 et captent le produit de contraste
(Fig. 14). Cette image particuliere permet, sous certaines réserves,
de les différencier des métastases, des hémangiomes et des
hématomes choroidiens. Toutefois, les mélanomes apigmentés
produisent des images confuses dont l'interprétation est délicate.
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Figure 14  Imagerie par résonance magnétique d'un mélanome de la choroide asso-
cié a un décollement secondaire exsudatif de la rétine.

A. Image pondérée T1. Tumeur et décollement de la rétine hyperintenses par rap-
port au vitré.

B. Injection du produit de contraste. Choroide hyperintense et rehaussement relatif du
signal de la tumeur.

C. Image pondérée T2. Tumeur hypo-intense par rapport au vitré. Décollement de ré-
tine iso-intense par rapport au vitré.

Tableau 1. — Diagnostic différentiel des mélanomes et des pseudomélanomes

Diagnostic Eléments principaux pris en compte pour le diagnostic différentiel

Neevi Image caractéristique de la tumeur en angiographie fluorescéinique et ICG. En cas de doute, observation périodique de la
tumeur

Métastases Anamnese pour la recherche d'une ancienne tumeur maligne systémique. Image caractéristique des métastases en ICG. Bilan
général extensif a la recherche d’autres sites métastatiques éventuels

Hémangiome Image caractéristique des hémangiomes en ophtalmoscopie indirecte et a 1'I[CG. Forte réflectivité des hémangiomes en

Mélanocytome de la papille

Hypertrophie congénitale de I'EP
Hamartome combiné de I'EP et de la rétine
Schwannome

Pseudotumeur vasculaire acquise de ’adulte
DMLA

Décollement de la choroide

Sclérite nodulaire

Pseudotumeur granulomateuse

Varice de I'ampoule des veines vortiqueuses
Autres

ultrasonographie A

Diagnostic différentiel avec des petits mélanomes parapapillaires recouvrant ou envahissant la papille. Prise en considération
des caractéristiques ophtalmoscopiques et angiographiques, essentiellement de la partie choroidienne de la tumeur. En cas de
doute, observation périodique

Image ophtalmoscopique caractéristique des hypertrophies congénitales de 1’EP, 1ésions parfois larges et étendues mais
toujours planes

Localisation généralement parapapillaire de la tumeur. Membrane fibreuse en surface. Tortuosité vasculaire caractéristique en
angiographie fluorescéinique

Tumeur apigmentée faiblement évolutive. Absence de critéres cliniques ou paracliniques pathognomoniques. Cytoponction
parfois requise

Localisation préférentielle en périphérie temporale inférieure. Eventuelle association avec une pathologie inflammatoire.
Coloration rose orangé caractéristique. Décollement de rétine contenant souvent une quantité abondante de dépéts lipidiques
Hématome localisé en région maculaire. Age avancé des patients. Etat de 1'ceil controlatéral qui présente généralement une
atteinte similaire. Imagerie angiographique a la fluorescéine et ICG

Anamnese d’une intervention intraoculaire récente. Signes d’un syndrome d’effusion uvéale ou de cyclite annulaire exsuda-
tive. Microphtalmie ou nanophtalmie. Image ultrasonographique caractéristique d"un espace acoustiquement vide
Anamnese et image ophtalmoscopique évocatrices. Mise en évidence de I'épaississement scléral par ultrasonographie et IRM.
Etablissement du diagnostic par biopsie sclérale

Coloration beige jaunatre évocatrice. Réaction inflammatoire au cours de la phase active. Etiologies possibles : tuberculose,
syphilis, sarcoidose ou autres

Localisation spécifique. Modification du volume dans les diverses positions du regard. Confirmation du diagnostic par ICG
Décollement rhegmatogene. Rétinoschisis. Kystes du corps ciliaire. Luxation du cristallin dans le vitré. Corps étranger
intraoculaire. Compression du globe par une tumeur orbitaire

ICG : angiographie au vert d’indocyanine ; IRM : imagerie par résonance magnétique ; EP : épithélium pigmentaire ; DMLA : dégénérescence maculaire liée a I'age.

B Biopsie tumorale

Des différentes techniques de biopsies des tumeurs de l'uvée
postérieure, la cytoponction transvitréenne a l'aiguille fine (25 G) est

la seule utilisée occasionnellement.

HISTOPATHOLOGIE

La classification histopathologique des mélanomes que nous
utilisons est celle de McLean, Foster, Zimmerman et Gamel. 2 Elle
est issue de la classification de Callender-Wilder, [ 19! et établit le
degré de malignité de la tumeur et son pronostic vital ; elle
distingue :

Cet examen est réalisé sous controle ophtalmoscopique et comporte
des risques tres limités de dissémination des cellules tumorales. Il
nécessite toutefois d’avoir recours a une unité de cytopathologie tres
entrainée pour l'interprétation des résultats.

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel des mélanomes de I'uvée postérieure doit
s’effectuer avec une multitude de formations tumorales et
pseudotumorales d’aspect proche. Les plus importantes et les plus
fréquentes sont énumérées dans le Tableau 1, qui indique également
les procédés de diagnostic les plus déterminants pour ce faire.
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— les neevi fusiformes ; absence de déces par métastases ;

— les mélanomes fusiformes : tumeurs composées exclusivement de
cellules fusiformes A (cellules allongées avec noyau ovalaire et
nucléole mal défini ou absent) et de cellules fusiformes B (cellules
allongées avec noyau ovalaire au nucléole bien visible) ; faible
pourcentage de déces par métastase ;

- les mélanomes mixtes (Fig. 15) : tumeurs composées d'un mélange
de cellules fusiformes et épithélioides (cellules rondes ou
polygonales de plus grande taille au noyau arrondi contenant un a
deux nucléoles proéminents). Cette catégorie tumorale est
subdivisée selon deux critéres :
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Figure 15  Mélanome de la choroide de type mixte. Tumeur composée de cellules fu-
siformes et de cellules épithélioides de grande taille (hématoxyline-éosine : x 100).

— pourcentage de cellules épithélioides avec aggravation
proportionnelle du pronostic vital : moins de 1 %, rares ; 1-50 %,
en quantité moyenne ; plus de 50 %, prédominantes ;

— présence ou absence de cellules épithélioides de grande taille :
absence, pronostic plus favorable ; présence, pronostic plus
défavorable.
Le diagnostic histopathologique des mélanomes de 1'uvée peut en
pratique étre facilité par des techniques courantes d’immuno-
histochimie et le recours aux antigénes, tels la protéine S100, le
HMB45 et la Melan-A.
Hormis 1’évaluation des critéres cytologiques concordant avec le
degré de malignité de la tumeur, I'examen histopathologique sert
également a évaluer divers autres parametres structurels de la
tumeur, dont le r6le pronostique a également été établi :

— évaluation qualitative de la vascularisation tumorale. 2%
Distinction de neuf types d’angioarchitecture (aspect normal —
silence vasculaire — vaisseaux droits — vaisseaux paralleles —
vaisseaux paralleles avec liaisons croisées — arcs — arcs avec
embranchements — boucles - réseaux), avec aggravation
proportionnelle du pronostic ;

— évaluation quantitative de la densité vasculaire par des techniques
immunohistochimiques, 2 mise prudemment en parallele avec le
pronostic vital ;

— évaluation de la nécrose tumorale pouvant étre induite, soit par
ischémie, soit par réponse immunitaire. La nécrose tumorale est
souvent accompagnée d'une infiltration lymphocytaire qui peut des
lors étre respectivement secondaire ou primaire. Lorsque la nécrose
est massive, elle est susceptible parfois d’empécher la reconnaissance
du type cellulaire ;

— évaluation des parametres de prolifération cellulaire pouvant étre
réalisée :

— par comptage du nombre de mitose ; ["*!

— par quantification de la synthese de 1’acide désoxyribonucléique
(ADN) avec une technique d’incorporation de bromodéso-
xyuridine 4! ou par cytométrie de flux ; [

— par immunohistochimie [ 7! avec les antigenes Ki-67 et PC-10.

MELANOME METASTATIQUE

Le site métastatique préférentiel des mélanomes de l'uvée est le
parenchyme hépatique. Des métastases hépatiques, isolées ou non,
ont été observées dans 80a 100 % des cas de mélanomes uvéaux
métastatiques dans les études réalisées au cours des 20 dernieres
années. ® Les métastases peuvent également étre, avec une moindre
fréquence, cutanées et sous-cutanées, osseuses, pulmonaires et
pleurales, ganglionnaires, gastro-intestinales, cérébrales, rénales et
autres.

L’ultrasonographie et la tomodensitométrie abdominales, avec
injection de produit de contraste, sont les examens de choix pour la
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détection et le diagnostic d'une atteinte métastatique du foie. En cas
de doute, I'IRM, la tomographie par émission de positons et la
cytoponction confirment le diagnostic.

La survie des patients atteints de métastases hépatiques est breve.
Selon diverses études, la survie moyenne, en 1’absence de traitement,
varie de 2a 6 mois. Les traitements les plus efficaces pour cette
pathologie sont actuellement la chimiothérapie intrahépatique
associée ou non a une hépatectomie partielle ! et la
chimioembolisation. [

FACTEURS PRONOSTIQUES DES MELANOMES
DE LA CHOROIDE

De nombreux facteurs liés au profil clinique du patient, aux
caractéristiques cytopathologiques et histopathologiques, a
I'extension de la tumeur et au traitement appliqué, influencent le
risque de métastatisation des mélanomes de 1'uvée et sont résumés
dans le Tableau 2.

TRAITEMENT CONSERVATEUR DES MELANOMES
DE LA CHOROIDE

La radiothérapie circonscrite est la principale technique
thérapeutique utilisée pour le traitement conservateur des
mélanomes de la choroide. Ces tumeurs étant peu radiosensibles,
leur stérilisation nécessite une dose d’irradiation élevée qui s’avere
toxique pour la rétine et le nerf optique en raison de la
radiosensibilité élevée de leur support vasculaire. De ce fait, il a été
nécessaire de concevoir des techniques de radiothérapie permettant
d’appliquer une dose d’irradiation élevée dans le volume cible tout
en délivrant une quantité d’irradiation réduite ou négligeable dans
les tissus avoisinants. Les méthodes de ce type d’irradiation dite
« circonscrite » sont : la brachythérapie (radiothérapie de contact) et
la téléthérapie par faisceau de protons accélérés.

B Brachythérapie

La brachythérapie est effectuée au moyen de radioapplicateurs fixés
transitoirement sur la sclérotique en regard de la base de la tumeur
(Fig. 16). Quel que soit le radio-isotope utilisé, il existe des
radioapplicateurs de différentes formes et de différents diametres
qui permettent la couverture précise de la base tumorale. Le temps
d’application dépend de I’énergie du radio-isotope et de I'épaisseur
de la tumeur. Il est calculé pour délivrer une dose d’irradiation de
90 a 100 Gy au sommet de la tumeur, partie la plus éloignée de la
surface du radioapplicateur. En effet, I'irradiation délivrée dans le
volume cible est inhomogene et présente un gradient énergétique
allant de la base au sommet de la tumeur. Ce phénomene constitue
un des désavantages de ce mode thérapeutique, I'autre étant la
diffusion d’'une dose d’irradiation élevée autour des limites de
I'applicateur, source possible de complications radio-induites dans
les tissus oculaires avoisinants.

Les applicateurs de cobalt 60 (°°Co), mis au point par Stallard vers
1950, 81 furent les premieres plaques radioactives utilisées en
ophtalmologie. Ces applicateurs, dont 1'efficacité a été démontrée,
ne sont plus qu’occasionnellement utilisés, en raison de 1’énergie
élevée des rayons gamma émis qui empéche l'utilisation de mesures
efficaces de radioprotection oculaire, orbitaire et environnementale.
En pratique courante, les applicateurs radioactifs le plus souvent
employés actuellement sont les plaques de ruthénium/rhodium 106
(*°°Ru/'°°Rh) et les plaques d’iode 125 (**°I).

Les applicateurs de '°°Ru/'°°Rh ont été congus par Lommatzsch en
1968. 1481 Ce radio-isotope émet des particules béta d’'une énergie leur
permettant de parcourir en quantité suffisante une distance de 5a
6 mm dans les tissus et est de ce fait réservé au traitement des
tumeurs de faible épaisseur.

Les applicateurs de '*°I (Fig. 17), congus et standardisés aux Etats-
Unis vers 1980, 2> ¥ contiennent un nombre variable d’aiguilles
d’iode radioactif. Ce radio-isotope émet un rayonnement gamma de
faible énergie permettant le blindage efficace de la face externe de

9
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Tableau 2. — Facteurs pronostiques des mélanomes de 1'uvée postérieure

Parametres Commentaires

Profil des patients Age Pronostic plus défavorable des patients d’age avancé 140, 62 65 791
Sexe Absence d’influence
Race Données insuffisantes pour évaluation statistique

Etat général

Données insuffisantes pour évaluation statistique

Caractéristiques cytopathologiques de la tumeur Type cellulaire

Activité proliférative

Criteres cytomorphométriques objectifs

Anomalies chromosomiques

Pronostic défavorable 1ié a la présence de cellules épithélioides et a leur pourcen-
tage [16: 41,49, 62]

Relation significative entre un pronostic défavorable et une activité proliférative
élevée, mise en évidence Far I'index mitotique, "> I'incorporation de Brd-Urd, ?°1
le Ki-67 155 et le PC-10. 176! L"activité proliférative est toutefois probablement liée au
type cellulaire, raison pour laquelle elle n’apparait pas comme facteur indépendant
dans diverses études multivariantes

Inversed standard deviation of nucleolar area (ISDNA) Role pronostique identique a
celui du type cellulaire de la tumeur

La monosomie du chromosome 3 et la trisomie du chromosome 8 de la tumeur
constituent des facteurs de mauvais pronostic

Composition de la tumeur Angioarchitecture tumorale
Densité vasculaire

Infiltration leucocytaire

La présence de boucles et de réseaux vasculaires a été fortement corrélée avec un
pronostic défavorable [2°]

Une forte densité vasculaire déterminée par des techniques immunohistochimiques
a été corrélée a un pronostic défavorable (2 51

Le pronostic de l'infiltration leucocytaire supposé de type immunitaire n’est pas
clairement défini

Extension de la tumeur Taille de la tumeur
Localisation de la tumeur

Infiltration de la sclérotique
Extension extrasclérale de la tumeur

Infiltration du nerf optique

Le diametre de la tumeur, plus que l'épaisseur ou le volume, est un facteur
pronostique % 75!

La localisation de la marge antérieure de la tumeur en avant de 1'équateur est un
facteur de mauvais pronostic [5% 75 791

Parametre difficile & quantifier, probablement sans role pronostique significatif
L’extériorisation tumorale est un facteur défavorable déterminant pour le pronostic
vital et prédispose a la récidive orbitaire en cas de traitement par énucléation [ 4%
78, 89]

Elément de mauvais pronostic, uniquement en présence d’une extension extrasclé-
rale de la tumeur [

Autres parametres liés a la tumeur

Récidive orbitaire apres énucléation

Délai d’observation avant le traitement

Malgré 1’absence d'une étude prospective et randomisée démontrant 1’absence de
différence statistiquement significative entre la survie des patients traités des le
diagnostic établi et des patients traités apres documentation objective d'une crois-
sance tumorale, un faisceau d’indices témoigne en faveur de I’absence de différence
La récidive orbitaire aprés énucléation est un facteur de risque majeur, avec une

mortalité liée 2 la tumeur a 5 ans avoisinant les 100 % [+ 71 8]

Enucléation simple versus autres
modalités thérapeutiques

Choix thérapeutique

Enucléation versus énucléation atraumatique :

— absence de données suffisantes pour évaluation statistique

Enucléation versus énucléation précédée d’une radiothérapie de 'orbite :

— absence de différence statistiquement significative [**!

Enucléation versus photocoagulation et versus thermothérapie transpupillaire :
— absence de données suffisantes pour évaluation statistique

Enucléation versus irradiation circonscrite :

— absence de différence statistiquement significative [14]

Enucléation versus exérése chirurgicale de la tumeur :

— absence de données déterminantes et absence probable de différence statistique-
ment significatives 15!

Figure 16  Applicateur de 1°°Ru/'""°Rh fixé sur la paroi du globe oculaire. Muscle
droit interne maintenu provisoirement par une anse au-dessus de la plaque radioactive.

l'applicateur qui délivre ainsi une irradiation monodirectionnelle. La
bonne pénétrance de ce rayonnement dans les tissus permet le
traitement de tumeurs d’une épaisseur de 10 mm et plus. Pour leurs
divers avantages, les applicateurs de '2°I ont été choisis comme
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moyen de traitement dans 1’étude américaine randomisée
Collaborative Ocular Melanoma Study group (COMS). 2 1]

B JIrradiation par faisceau de protons accélérés

Les particules lourdes (protons, particules alpha, etc.) accélérées par
un cyclotron ou un synchrotron, perdent progressivement leur
énergie en traversant les tissus et provoquent une forte ionisation a
leur point d’arrét. En modulant le faisceau de protons issu de
l'accélérateur de particule, il est possible d’obtenir des protons
d’énergie variable produisant une irradiation homogene dans le
volume cible (Fig. 18). Ce type d’irradiation d'une extréme précision
nécessite de définir avec exactitude la position de la tumeur par des
clips métalliques en tantale fixés autour de la base de la tumeur et
dont la position est repérée par des radiographies de face et de
profil. Pour le traitement, le patient est placé devant la sortie de
'accélérateur, sur un fauteuil stéréotaxique, la téte immobilisée par
un masque individuel avec appui buccal (Fig. 19). La dose
d’irradiation est de 60 Gy délivrée en quatre fractions.

Le traitement par faisceau de protons accélérés des mélanomes de la
choroide a été initié a Boston par Gragoudas et al. a partir de
1974. 11 En raison de ses nombreux avantages — irradiation
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Figure 17  Applicateur de 12°1. Récipient métallique (A)
et dispositif en silicone (B) pour la contention des aiguilles
radioactives.

Figure 18  Plan de thérapie pour 'irradiation par faisceau de protons accé-
lérés d’un mélanome de la choroide paramaculaire. Disposition des isodoses d’ir-
radiation autour de la masse tumorale localisée par quatre clips de tantale (iso-
dose bleue = 90 % de la dose totale ; isodose blanche = 20 % de la dose totale).
A. Image de profil.
B. Image du fond d’ceil.

Figure 19  Dispositif stéréotaxique pour le traitement des tumeurs intraoculaires
par faisceau de protons accélérés.

homogene strictement limitée au volume cible prédéterminé,
épargne des tissus avoisinants — 1'utilisation de ce type d’irradiation
s’est largement répandue et est devenue le mode thérapeutique le
plus fréquemment utilisé en Europe pour le traitement des
mélanomes de l'uvée. %!

B Résultats du traitement des mélanomes de la choroide
par irradiation circonscrite

Considérant I'absence de différence statistiquement significative
entre la survie des patients traités par énucléation et celle des
patients traités par irradiation, telle qu’elle ressort des résultats de
I'étude COMS, !4 une attitude thérapeutique conservatrice est
proposée pour toute tumeur accessible a une irradiation circonscrite.

La survie des patients dépend du degré de malignité de la tumeur.

Quel que soit le moyen thérapeutique utilisé, les facteurs de mauvais
pronostic sont : un grand diametre tumoral, 1’extension extrasclérale

de la tumeur, 'dge avancé des patients et la localisation de la marge
antérieure de la tumeur en avant de l'équateur. B 4 47, 50, 1001 T eg
métastases surviennent généralement au cours des 10 ans suivant le
traitement, et le taux de mortalité des patients, 1ié a la tumeur, est
de pres de 25 a 30 %. 18

La régression de la tumeur apres le traitement est généralement
lente et se poursuit sur 3 a 5 ans. La cicatrice, stérile et inactive, est
rarement plane et atrophique et conserve le plus souvent un certain
volume (Fig. 20). Le risque de récidive aprés une irradiation
incomplete de la masse tumorale, 5 ans apres le traitement, est de
1,1 % pour le faisceau de protons, 2! de 4,2a 15 % B¢ 1 pour les
plaques de '*°I et peut s’élever a pres de 40 % 17 pour les plaques
de '9°Ru/'%°Rh. La récidive de la tumeur apreés un traitement
conservateur est un facteur de mauvais pronostic pour la survie des
patients.

Les chances de conservation du globe oculaire apres irradiation
dépendent du volume et plus encore de I'épaisseur de la tumeur, de
I'étendue du décollement secondaire exsudatif de la rétine avant le
traitement et du contrdle local de la tumeur. Selon une étude
randomisée, le risque d’avoir a recourir a l’énucléation apres un
traitement conservateur est plus élevé, de facon statistiquement
significative, apres une brachythérapie gamma avec des plaques de
1251 qu’aprés une téléthérapie avec des particules lourdes
accélérées. [

Les complications principales du traitement conservateur,
susceptibles de conduire a une perte fonctionnelle partielle ou totale,
sont les pathologies vaso-occlusives, telles la rétinopathie, la
maculopathie et la neuropathie optique radiques, le glaucome
néovasculaire dont I'étiopathogénie est mixte, la cataracte secondaire
actinique, I’extension parfois totale du décollement secondaire
exsudatif de la rétine et I’hémorragie vitréenne massive. La
conservation d’une fonction visuelle utile dépend donc de la
localisation et du volume initial de la tumeur ainsi que de 1’étendue
du décollement secondaire exsudatif de la rétine.
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Figure 20  Traitement  par
faisceau de protons accélérés d'un
mélanome de la choroide.
A. Observation initiale.
B. Image du fond d’ceil 1 an
apres traitement. Régression
notable de la masse tumo-
rale. Absence de complica-
tions radio-induites.

B Autres modalités thérapeutiques

Diverses techniques de photoablation et d’exérese chirurgicale de la
tumeur sont occasionnellement utilisées pour le traitement
conservateur des mélanomes de la choroide.

- La photocoagulation laser et xénon était parfois utilisée avant la
standardisation des méthodes de radiothérapie circonscrite mais elle
est actuellement pratiquement abandonnée en raison du risque élevé
de récidives.

— La thermothérapie transpupillaire est fondée sur le concept d'une
élévation de la température dans le volume tumoral, suffisante pour
produire la nécrose des cellules sans toutefois provoquer de
coagulation. % 51 L utilisation de ce mode thérapeutique ne s’est pas
généralisée en raison des risques de récidive, sil n’est pas associé a
une irradiation de la base tumorale par applicateurs radioactifs.

— L’exérese chirurgicale de la tumeur par choroidectomie ou
cyclochoroidectomie partielle est une intervention chirurgicale
délicate pratiquée sous anesthésie générale en hypotension artérielle
contrdlée. ' Cette intervention permet d’obtenir, en I'absence de
complications, des résultats fonctionnels favorables. Toutefois, en
raison d’un risque élevé de récidives et du nombre élevé de
complications per- et postopératoires, I'exérese chirurgicale est
réservée a certains cas particuliers et sélectionnés.

Hémangiomes de la choroide

Les hémangiomes de la choroide sont des tumeurs vasculaires
bénignes qui peuvent se présenter, soit sous forme de tumeurs
circonscrites et isolées, soit sous forme d’hémangiomes diffus liés au
syndrome de Sturge-Weber.

HEMANGIOMES CIRCONSCRITS

Les hémangiomes circonscrits sont des tumeurs rares. Ils sont
généralement diagnostiqués chez des personnes agées de 30 a 60 ans
a l'occasion d’'une symptomatologie non spécifique : baisse de la
vue, métamorphopsies, phosphenes, scotome ou autres.

B Ophtalmoscopie

A l’examen ophtalmoscopique, ces tumeurs sont rondes ou
ovalaires, leur diameétre varie généralement de 6a 10 mm et leur
épaisseur de 2 a 4 mm. Elles sont situées dans la choroide
postérieure, ont une coloration rouge orangé et sont fréquemment
entourées d'un anneau pigmenté sombre (Fig. 21). La rétine, lorsque
la tumeur est symptomatique, présente un décollement séreux
exsudatif d'une étendue variable.
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L’épithélium pigmentaire a la surface de la tumeur est généralement
fortement altéré, donnant lieu a des phénomeénes de métaplasies
fibreuses qui peuvent, soit étre confinées en surface, soit migrer en
direction maculaire et en position fovéolaire. D’autre part, un
cedéme cystoide de la rétine est souvent présent a la surface de la
tumeur et en région maculaire. 8 %I

B Examens complémentaires

Le diagnostic différentiel des hémangiomes circonscrits de la
choroide doit comprendre les mélanomes apigmentés, les métastases
uniques, les schwannomes, les ostéomes et diverses pathologies
pseudotumorales telles que la choriorétinopathie séreuse centrale, la
sclérite nodulaire et autres. Le diagnostic est évoqué par 1'image
caractéristique de la tumeur en ophtalmoscopie indirecte binoculaire
et confirmé par l'angiographie fluorescéinique, I'ICG,
l'ultrasonographie A et B et, dans des cas sélectionnés, par I'IRM.
Les éléments essentiels pris en compte lors de l'interprétation des
images fournies par ces examens sont :

- a l'angiographie fluorescéinique : hyperfluorescence précoce,
destruction de l'épithélium pigmentaire d’importance variable a la
surface de la tumeur ;

— a I'ICG: vaisseaux nourriciers clairement identifiables dans les
séquences artérielles précoces, forte hyperfluorescence dans les
séquences intermédiaires et phénomene d’évacuation du produit de
contraste (wash-out) dans les séquences tardives ; [

— a l'ultrasonographie A : forte réflectivité (80 a 100 %) et faible
atténuation ;

— a l'ultrasonographie B: forme tumorale en déme, absence
généralement d’excavation choroidienne ;

— a 'IRM : tumeur hyperintense par rapport au vitré en T1 et iso-
intense en T2 ; forte captation du produit de contraste.

B Traitement

Les hémangiomes de la choroide peuvent étre traités par
photocoagulation, par radiothérapie et par photothérapie
dynamique. Seules les tumeurs symptomatiques et celles qui
présentent une menace pour la vision sont traitées. Le traitement a
pour buts d’une part de réappliquer la rétine et d’autre part de
freiner la métaplasie des cellules de 1’épithélium pigmentaire et de
faire régresser la fibrose sous-rétinienne.

- La photocoagulation laser permet la réapplication généralement
de fagon transitoire de la rétine, et son action sur le processus de
fibrose est limité. Elle ne peut par ailleurs étre appliquée de facon
efficace sur les hémangiomes situés dans la région maculaire.
Actuellement, elle est donc rarement utilisée.
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Figure 21  Hémangiome de la choroide. Imagerie en angiographie au vert d’indo-
cyanine (ICG).
A. Image ophtalmoscopique. Tumeur parapapillaire de coloration rouge orangeé.
B. ICG. Séquence artérioveineuse. Vaisseaux nourriciers de la tumeur clairement
identifiables sur un fond sombre.

C. ICG. Séquence intermédiaire. Forte hyperfluorescence de la tumeur.

D. ICG. Séquence tardive (1 h). Phénomene d’évacuation du produit de contraste
(wash-out). Hypofluorescence de la masse tumorale avec points fortement fluorescents
en surface. Diffusion du produit de contraste au-dela des limites tumorales.

— La radiothérapie peut étre externe 1 ou circonscrite, soit par
applicateurs radioactifs, ®* °1 soit par faisceau de protons
accélérés. > 1021 La dose d’irradiation utilisée est faible et n’entraine
aucun effet nocif. La rétine est, dans tous les cas, réappliquée de
facon définitive, le processus de fibrose est arrété et les
hémangiomes régressent progressivement. Les résultats fonctionnels
dépendent de I'importance des altérations maculaires préexistantes.

- La photothérapie dynamique " donne, a court et moyen termes,
des résultats identiques a ceux de la radiothérapie circonscrite dans
les cas de tumeurs non associées a une forte altération métaplasique
de I'épithélium pigmentaire. L’efficacité de cette thérapie a moyen
et long terme n’est pas connue.

HEMANGIOMES DIFFUS

Les hémangiomes diffus sont observés dans le cadre du syndrome
de Sturge-Weber qui fait partie des phacomatoses. Ce syndrome
associe un naevus flammeus du visage (Fig. 22) a un hémangiome
diffus de la choroide, un glaucome et un hémangiome leptoméningg.
Les lésions décrites peuvent étre uni- ou bilatérales et le syndrome
peut étre complet ou incomplet. 18!

A Texamen ophtalmoscopique ainsi qu’a l’examen ultra-
sonographique, les limites des hémangiomes diffus ne sont en
général pas clairement identifiables. Le fond d’ceil a une coloration
rouge brillante décrite sous le terme de « tomato ketchup fundus ».
Un décollement de la rétine d’importance variable est souvent
présent et peut occasionnellement étre total.

Ces tumeurs sont le plus souvent diagnostiquées dans I’enfance ou
I’adolescence. Non traitées, elles conduisent a un décollement total

Figure 22 Syndrome de Sturge-Weber. Neevus flammeus du visage.

de la rétine, a une perte fonctionnelle et parfois a un glaucome
néovasculaire. L'irradiation externe globale ou circonscrite a faible
dose est la technique thérapeutique de choix.

Ostéomes de la choroide

Les ostéomes de la choroide sont des tumeurs rares et bénignes qui
surviennent de préférence chez les femmes (plus de 85 % des cas
décrits). Ils sont diagnostiqués généralement chez des personnes
jeunes, agées de 20 a 30 ans. Ils peuvent étre uni- ou bilatéraux,
isolés ou familiaux.

13
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Figure 23 Ostéome de la choroide.
A. Image ophtalmoscopique. Tumeur de coloration beige jaundtre située au pole
postérieur a proximité de la papille.
B. Ultrasonographie B. Forte réflectivité de la tumeur et atténuation du signal ul-
trasonore produisant une ombre acoustique dans la graisse orbitaire.

C. Tomodensitométrie orbitaire. Tumeur radio-opaque apparemment incluse dans la pa-
roi du globe oculaire.

OPHTALMOSCOPIE

A Texamen ophtalmoscopique, ces tumeurs sont situées au pole
postérieur, a proximité ou au contact de la papille. Elles sont planes,
avec des bords festonnés, de coloration beige jaunatre et d'un
diametre variant de 2 a 20 mm (Fig. 23A). Des boucles vasculaires
correspondant a des anastomoses entre la vascularisation tumorale
et les vaisseaux de la choroide sous-jacents, a travers les canaux
haversiens, sont occasionnellement présentes a la surface tumorale.
La présence d'un souléevement séreux plat de la rétine est souvent
observée a la surface de la tumeur. [ 43 6 80, 81, 98]

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Le diagnostic est posé sur I'image ophtalmoscopique caractéristique
et confirmé par ultrasonographie et tomodensitométrie.

— En ultrasonographie B, les ostéomes présentent une forte
réflectivité et une atténuation complete du signal ultrasonore
produisant une ombre acoustique dans la graisse orbitaire (Fig. 23B).

— En tomodensitométrie, les ostéomes forment une plaque radio-
opaque située dans la paroi postérieure du globe oculaire. Cette
image est pathognomonique (Fig. 23C).

EVOLUTION

Les ostéomes de la choroide sont composés d"un tissu osseux mature
comportant de larges espaces caverneux tapissés de cellules
endothéliales. ! Leur origine et leur pathogenése sont inconnues.
Ces tumeurs présentent souvent une faible évolutivité sur une
longue période d’observation (40 % des cas sur une période de
5 ans). B! IIs peuvent également apparaitre spontanément dans 1ceil
controlatéral d’un patient initialement atteint d’un ostéome
unilatéral. & 2% 811 [Is peuvent d’autre part présenter une réduction
du volume et une décalcification, phénomenes attribués a une action
ostéoclastique au sein de la tumeur. &> & %I

L’évolution des ostéomes peut étre compliquée par la prolifération
d’une membrane néovasculaire. Ces membranes sont situées de
préférence en périphérie de la tumeur, a proximité de la macula.
Dans 50 % des cas environ, elles sont extrafovéolaires et donc
accessibles a un traitement par photocoagulation laser. > 3 %8 Les
membranes sous-fovéolaires semblent pouvoir bénéficier d’un

traitement par photothérapie dynamique. [

Métastases de la choroide

La présence de foyers métastatiques dans la choroide, découverts a
I’examen histopathologique post mortem chez des personnes
décédées d’'un carcinome généralisé, est une observation
fréquente. ?2 La plupart de ces métastases surviennent dans les
stades ultimes de la maladie et sont de petite taille ;
asymptomatiques, elles ne sont pas diagnostiquées cliniquement. En
pratique courante, les tumeurs métastatiques symptomatiques de la
choroide, que nous sommes amenés a traiter, sont pres de 15 fois
moins fréquentes que les mélanomes. 11

14

Tableau 3. — Métastases intraoculaires, localisation de la tumeur
primaire. %

Localisation de la tumeur primaire Hommes Femmes
Carcinome mammaire 6,5 % 75,1 %
Carcinome bronchopulmonaire 42,1 % 11,0 %
Carcinome buccal 7,9 % -
Carcinome du tube digestif 15,8 % 2,2 %
Carcinome de la thyroide 1,3 % -
Carcinome urogénital 7,8 % 2,8 %
Carcinoide pulmonaire 2,6 % 1,2 %
Mélanome 5,3 % 3,3 %
Origine inconnue 10,7 % 4,4 %

Figure 24  Métastases choroidiennes d'un carcinome du sein chez une patiente dgée
de 39 ans. Tumeurs multiples situées au pole postérieur.

ORIGINE

Les tumeurs le plus souvent a ’origine des métastases [2> 8¢ %0 81 sont
le carcinome du sein chez la femme et le carcinome
bronchopulmonaire chez ’homme (Tableau 3). Les métastases
uvéales des carcinomes mammaires se manifestent en général 2 a
4 ans apres le traitement de la tumeur primaire. En revanche, le
diagnostic de métastases d’un carcinome bronchopulmonaire est
fréquemment concomitant au diagnostic de la tumeur primaire et
peut méme le précéder.

OPHTALMOSCOPIE

Les métastases uvéales des carcinomes surviennent de préférence
dans la choroide postérieure ; elles peuvent étre uniques ou
multiples, uni- ou bilatérales. Elles sont de coloration beige jaunatre
et de forme plate et infiltrative aux marges mal définies, ou en forme
de dome (Fig. 24). Elles sont accompagnées d'un décollement de la
rétine localisé ou bulleux.
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DIAGNOSTIC ET EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Le diagnostic est établi sur la base de l'aspect ophtalmoscopique
caractéristique, sur I’anamnese des patients et le résultat de I'examen
systémique qui révele généralement d’autres sites métastatiques. Les
tumeurs qui posent le plus souvent des problemes de diagnostic
différentiel sont les mélanomes achromes de taille moyenne qui
peuvent imiter ’aspect de métastases nodulaires uniques. D’autres
pathologies peuvent encore imiter 1’aspect clinique des métastases
tels les naevi apigmentés, les hémangiomes de la choroide, les
calcifications sclérochoroidiennes, les granulomes, la maladie de
Harada, le syndrome d’effusion uvéale et les foyers de sclérite
postérieure nodulaire. 8! Le recours a différents examens
complémentaires permet souvent d’établir le diagnostic et de
préciser I’étendue de l'atteinte tumorale. Les caractéristiques
usuelles des tumeurs métastatiques dans les divers examens
complémentaires sont les suivantes :

- angiographie fluorescéinique : image angiographique d’apparence
identique a celle des petits mélanomes apigmentés ; altérations
marquées de 1’épithélium pigmentaire permettant d’observer la
diffusion du produit de contraste dans la masse tumorale ; pinpoints
en nombre variable ; diffusion généralement limitée du produit de
contraste dans le liquide sous-rétinien au-dela des limites de la
tumeur ; [193]

— ICG : hypofluorescence précoce marquée de la tumeur et effet de
masque sur les vaisseaux choroidiens de gros calibre ;
hyperfluorescence homogene dans les séquences intermédiaires ;
hypo-, iso- ou hyperfluorescence dans les séquences tardives avec
parfois phénomene d’évacuation du produit de contraste (wash-
Out) ; [37, 70, 84]

— ultrasonographie A : réflectivité variable et atténuation
relativement élevée ;
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— ultrasonographie B: forme tumorale généralement en dome;
surface parfois ondulée ou ombiliquée ;

— biomicroscopie ultrasonore : mise en évidence d’une éventuelle
invasion tumorale du corps ciliaire cliniquement indétectable ;

— IRM : tumeur relativement hyperintense par rapport au vitré en
T1 et relativement hypo-intense en T2 ; captation du produit de
contraste plus faible que celle produite par les mélanomes ; 17!

— cytoponction : la cytoponction transvitréenne a l'aiguille fine, dans
des cas sélectionnés, contribue a établir un diagnostic définitif. 17!
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TRAITEMENT
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cas, régresser ou se stabiliser sous l'effet d'une chimio- ou d’'une
hormonothérapie. Toutefois, cette réponse est généralement
incomplete et conduit a des récidives. 5 Les métastases multiples,
bilatérales, et les tumeurs aux bords mal définis sont traitées de
préférence par radiothérapie externe globale avec des photons et les
tumeurs uniques aux bords francs par radiothérapie circonscrite, par
brachythérapie ou par téléthérapie aux protons. [¢7- % 72,85 94 1,3 dose
d’irradiation préconisée est de 35 Gy et elle induit généralement une
régression rapide de la tumeur, aboutissant a la formation dune
cicatrice plane en l'espace de 3 a 4 mois. Les chances de récupération
partielle de la fonction visuelle, selon différentes estimations, varient
de 40 a 60 % et les chances de conserver le globe oculaire sont de
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