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Bien que les tumeurs orbitaires soient rares, elles peuvent étre associées a une morbidité signi-
ficative et a un risque de mortalité. Il est donc de la plus grande importance d’identifier et de
prendre en charge correctement les patients qui en sont atteints. Dans le présent numéro
d’Ophtalmologie — Conférences scientifiques, nous examinons les tumeurs orbitaires les plus
fréquentes chez I'enfant. Une bonne connaissance des tumeurs orbitaires bénignes et malignes
chez I'enfant permettra un diagnostic rapide et une prise en charge appropriée de ces lésions
mettant potentiellement la vie en danger.

Le diagnostic et la prise en charge des tumeurs orbitaires chez I'enfant suivent 'adage que nous
connaissons tous en pédiatrie selon lequel « les enfants ne sont pas des petits adultes ». Chez les
enfants, les tumeurs englobent un spectre de Iésions différent de celui chez les adultes, car certaines
tumeurs ont tendance a se manifester a certains ages chez l'enfant. Les lésions orbitaires les plus
fréquentes chez l'enfant sont les kystes dermoides, suivis des 1ésions vasculogénes : hémangiomes
capillaires et lymphangiomes (Tableau 1). La tumeur orbitaire la plus fréquente qui peut naitre dans
l'orbite ou envahir l'orbite de jeunes enfants est le rhabdomyosarcome, suivi des 1ésions métasta-
tiques, des lymphomes et de la leucémie.

Anatomie

Contrairement a l'orbite des adultes, l'orbite des enfants se développe considérablement dans
le temps. Durant les premiers mois de la vie, le volume orbitaire moyen est de 14 cm?. 1l atteint 77 %
du volume final a 5 ans et augmente d’'un facteur de 1,7 pour atteindre environ 26 cm’ lorsque
l'enfant a 15 ans®. Les parois de la cavité orbitaire, qui a la forme d'une pyramide ou d'un cone, sont
constituées de sept os : l'os frontal, la grande aile et la petite aile du sphénoide, l'os zygomatique, le
maxillaire, l'os lacrymal, le processus orbitaire du palatin et I'ethmoide. Les parois osseuses dures
qui entourent et protégent le globe oculaire, enferment le contenu orbitaire. Par conséquent, une
infection ou une inflammation orbitaire ou la croissance d'une masse dans 'orbite peuvent causer
un mouvement antérograde du globe oculaire décrit cliniquement comme une exophtalmie et
mesuré par exophtalmométrie. Plusieurs fascia interconnectés compartimentalisent 'orbite et
peuvent jouer un role dans la pathogenése de la compression du nerf optique en présence de 1égers
signes orbitaires.

Evaluation

Lévaluation d'un enfant présentant une masse orbitaire présumée commence par une anam-
nése précise chez le patient (si possible) et les membres de la famille. Une attention particuliére doit
étre accordée a l'ancienneté et a la vitesse de 'évolution des signes et des symptomes du patient,
en plus de constatations telles qu'une exophtalmie, une ophtalmoplégie, une douleur, une diplopie,
des pulsations, un changement de taille selon la position ou avec la manceuvre de Valsalva et une
acuité visuelle réduite. Lhistoire du traumatisme péri-oculaire et les antécédents familiaux perti-
nents doivent également étre explorés. D’autres symptomes tels que la fievre ou des antécédents de
sinusite peuvent également faire soupgonner une cellulite orbitaire, la cause la plus fréquente d’ex-
ophtalmie chez l'enfant’. Un examen ophtalmologique complet doit étre effectué. Une exophtalmie
séveére et un chémosis peuvent entraver I'examen oculaire du fait que les paupiéres sont trés
tendues sur le globe oculaire. Dans la mesure du possible, il faut éviter d’utiliser un rétracteur de
Desmarres chez les enfants, étant donné que des mouvements effectués avec force par le patient
peuvent causer une lacération palpébrale accidentelle.

Si le patient peut ouvrir les paupiéres, son acuité visuelle doit étre documentée, ainsi que tout
changement de réfraction ou anomalies de la pupille. Le degré d'ophtalmoplégie et de diplopie doit
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Tableau 1 :Incidence des lésions orbitaires pédiatriques

Tumeur Incidence
Bénignes

Kyste dermoide orbitaire

46 % (115 des 250 sujets)’
9 % (65 des 340 sujets)’

30 % (52 des 174 sujets)’
2 % (6 des 572 sujets)*

29 % (71 des 243 sujets)’

Lymphangiome 4 % (54 des 1264 sujets)®
Hémangiome capillaire 3 % (36 des 1264 sujets)®
Malignes
Rhabdomyosarcome 0,2 % (33 des 21 000 sujets)”
4 % (10 des 250 sujets)1
3 % (35 des 1264 sujets)®
Meétastases 7 % (91 des 1264 sujets)®

étre mesuré et en présence de ces deux anomalies, un test
de duction forcée peut permettre de faire la distinction entre
un processus restrictif ou neurogéne. Les signes d'une masse
orbitaire a I'examen avec lampe a fente peuvent se mani-
fester sous la forme d'un chémosis, de vaisseaux conjoncti-
vaux dilatés, ou de vaisseaux sentinelles, alors que I'examen
du fond de T'ceil dilaté peut révéler un cedéme ou une paleur
du disque optique, un décollement de rétine, des plis choroi-
diens, des vaisseaux qui forment une dérivation, ou une
échancrure du pole postérieur du globe oculaire.

Lexamen de l'orbite doit inclure la quantification de I'ex-
ophtalmie par 'exophtalmométrie de Hertel chez les patients
dont la partie latérale du bord orbitaire est intacte. Une
masse orbitaire peut souvent étre palpable dans l'orbite
antérieure. Une douleur a la palpation peut suggérer un
processus inflammatoire, alors qu'une 1ésion pulsatile peut
dénoter la présence de communications artério-veineuses ou
une modification de la pression intra-crdnienne transmise
par une anomalie osseuse dans l'orbite. On peut entendre un
bruit a l'auscultation en présence d'une fistule artério-
veineuse. On peut également noter d’autres modifications
péri-orbitaires, telles qu'un hypertélorisme oculaire, une
lagophtalmie, des 1ésions palpébrales ou un cedéme
palpébral, et des vaisseaux conjonctivaux dilatés lors d'un
examen macroscopique.

Tumeurs orbitaires bénignes
Lésions kystiques

Les kystes dermoides sont des lésions orbitaires
fréquentes qui apparaissent généralement dans l'orbite
intérieure de l'enfant'. Ce sont des structures recouvertes
d’un épithélium comprenant des éléments dermiques dans
leurs parois ainsi que des poils et de la kératine dans leur
lumiére®. Par opposition, les lésions kystiques constituées
d’épithélium squameux dépourvues de structures annexes
sont qualifiées d’épidermoides. Les kystes dermoides
orbitaires siégent souvent de fagcon contigué aux lignes de
suture, le plus fréquemment les sutures frontozygomatiques
antéro-latérales™'’. Ils sont d’origine congénitale et dus a la
séquestration anormale de tissu ectodermique le long des
lignes de suture®. Les kystes dermoides sont divisés en types
superficiel et profond. Les kystes dermoides superficiels devi-
ennent apparents au cours de la premiére décennie de la vie,
mais les kystes dermoides plus profonds apparaissent
fréquemment plus tard a l'adolescence ou a 'dge adulte®"".

Cliniquement, les kystes dermoides superficiels se
présentent souvent preés de la face latérale du sourcil dans la
région antérieure aux sutures frontozygomatiques sous la
forme d’'une masse sous-cutanée indolore et se développant

Figure 1 : Un garcon de 2 ans présentant un kyste dermoide du
quadrant supéro-temporal.

lentement, notée généralement depuis la naissance (Figure 1)°.
Is sont fermes, lisses et mobiles a la palpation''. La plupart
des patients ne présentent aucun symptome visuel. Les
kystes dermoides superficiels de grande taille peuvent
causer un déplacement inférieur et médial du globe
oculaire®. Les kystes dermoides profonds entrainent une
exophtalmie''. Les kystes dermoides peuvent avoir une
configuration d’haltére, chaque moitié se situant respective-
ment dans l'orbite et dans la fosse temporale, et étant reliée
par une anomalie au niveau des sutures. Ces kystes appa-
raissent généralement lors de la mastication et sont associés
a une exophtalmie pulsatile'”. Occasionnellement, de légeres
ruptures de la paroi du kyste peuvent entrainer une réaction
inflammatoire prononcée du tissu environnant®''.

Il a été démontré que I"échographie est un outil de
dépistage rentable pour localiser des 1ésions orbitaires
antérieures et médiales'®. Cependant, pour une meilleure
caractérisation de ces lésions ainsi que des lésions
postérieures, la tomodensitométrie (TDM) est indiquée'""*. A
I'examen TDM, les lésions sont généralement bien définies
avec une paroi qui prend le contraste et une lumiére qui ne
prend pas le contraste. Limagerie par résonance magnétique
(IRM) des kystes dermoides donne un résultat optimal en
utilisant la technique de suppression de graisse, les kystes
apparaissant comme des structures et circulaires a ovoides
bien définies®. Lintensité du signal de la lumiére varie avec
la substance présente, souvent apparaissant hypointense
(images pondérées en T1) ou hyperintense (images
pondérées en T2) comparativement a la graisse orbitaire
dont le rehaussement est minime en raison de l'absence de
vaisseaux sanguins dans le kyste®.

La prise en charge est chirurgicale avec l'exérése
compléte du revétement du kyste, en prenant soin d’éviter
sa rupture (Figure 2). Il faut s'efforcer d’enlever les restes du
kyste, afin d’éviter une réaction inflammatoire sévére poten-
tielle. Apres le retrait de la paroi du kyste dégonflé, certains
chirurgiens suggérent l'irrigation du site opératoire avec une
solution antibiotique. La chirurgie est retardée jusqu’a ce
que le risque de rupture accidentelle due a un traumatisme
I'emporte sur les risques associés a l'anesthésie générale,
habituellement lorsque le sujet a environ un an. Les
plus petits kystes peuvent faire 'objet d’'un suivi a la
recherche de signes de croissance, de troubles visuels ou de
difformité inesthétique.

D’autres lésions kystiques moins fréquentes incluent les
mucocéles, les kystes colobomateux et les pseudokystes
hématiques. La 1ésion kystique la plus importante parmi
celles qui sont plus rares est le tératome orbitaire, une



Figure 2 : Photo peropératoire du patient a la Figure 1. Notez
que le plan de dissection chirurgicale a préservé le dermoide dans
sa capsule.

Figure 3 : Un enfant présentant une hémorragie orbitaire gauche
aigué secondaire a un lymphangiome. Notez I'enflure et la
décoloration orbitaires inférieures avec un hyperglobus associé.

tumeur congénitale rare a cellules germinales qui sont
issues des cellules germinales embryonnaires. Ces tumeurs
sont caractérisées par la présence de composants ectoder-
mique, mésodermique et endodermique. Elles sont
généralement présentes a la naissance, et bien qu’étant
bénignes sans invasion osseuse, elles causent souvent un
agrandissement du cadre orbitaire et sont associées a une
morbidité significative. Les masses intraconiques impor-
tantes peuvent étre associées a une exophtalmie massive
accompagnée d’'une kératinisation conjonctivale, d'une
kératopathie d’exposition et d’'une ulcération de la cornée'.
Les tératomes massifs sont traités traditionnellement par
une exentération orbitaire. Cependant, il est possible de
conserver le globe oculaire en présence de lésions plus
petites (généralement sans conserver ultérieurement une
acuité visuelle normale).

Lymphangiomes

Les lymphangiomes sont constitués d'un mélange de
vaisseaux veineux et lymphatiques et sont connus
autrement comme des malformations véno-lymphatiques ou
des malformations lymphatico-veineuses'®. Ces malforma-
tions sont divisées en lésions superficielles, profondes ou
mixtes et peuvent affecter la conjonctive, les paupiéres ou la
partie profonde de l'orbite. Sur le plan pathologique, les
lésions superficielles et les composants superficiels des
Iésions mixtes contiennent des composants lymphatiques,
alors que les 1ésions profondes et les composants profonds
des lésions mixtes sont de nature veineuse'*'®. Les lymphan-
giomes représentent seulement 4 % des masses orbitaires
pédiatriques®.

Généralement, les lymphangiomes sont identifiés au
cours des vingt premiéres années. Ils peuvent grossir lente-
ment et entrainer une exophtalmie croissante au cours de
nombreuses années, ou une exophtalmie peut apparaitre
soudainement a la suite d'une hémorragie intralésionnelle
(kyste chocolat). Les 1ésions superficielles sont plus
fréquentes et ont un meilleur pronostic en termes de vision
que les 1ésions plus profondes. La tumeur ne grossit
généralement pas avec une manceuvre de Valsalva. On
observe fréquemment une extension des lésions antérieures
au front, a la région temporale et a la joue'®". Les lésions
profondes entrainent généralement une exophtalmie aigué
qui évolue en hémorragie intralésionnelle, ou moins
fréquemment, en un agrandissement aigu secondaire a une
infection des voies aériennes supérieures (Figure 3). Lorsque
T'on poursuit le questionnaire, les parents signalent souvent
une plénitude ou une décoloration violette de la paupiére

depuis la naissance, généralement dans la portion supéromé-
diale de l'orbite. Ces lésions peuvent également étre asso-
ciées a la présence de vésicules au niveau de la conjonctive,
de la peau du visage ou de la muqueuse buccale'****'. En
fait, la présence de vaisseaux dilatés sur le palais dur/mou
peut fournir des indices pour le diagnostic. Les malforma-
tions véno-lymphatiques se développent généralement
progressivement chez le patient, mais les changements
hormonaux associés a la puberté ou a la grossesse peuvent
accélérer leur développement'®?. Jusqu'a 50 % des patients
peuvent se plaindre d'une mobilité oculaire réduite. La
vision est rarement atteinte, méme lorsque les lésions sont
importantes, sauf lorsqu’elles provoquent des hémorragies
répétées profondément dans l'orbite'>.

Dans une lésion plus ancienne ayant donné lieu
antérieurement a une hémorragie, on observe fréquemment
une fibrose et une hémosidérose. Les examens d’imagerie
incluent la TDM et I'IRM, qui montrent toutes deux la
nature multicompartimentale des malformations véno-
Iymphatiques. LIRM est utilisée de préférence a la TDM, car
elle délimite la structure interne des divers kystes de la
Iésion. La prise en charge des lymphangiomes orbitaires est
difficile en raison de la nature infiltrante de la tumeur. Une
chirurgie de réduction de volume et le drainage du kyste
sont le traitement de choix dans le cas d'une exophtalmie
importante, de l'exposition de la cornée ou de la compres-
sion du nerf optique. Lexérése chirurgicale compléte est
souvent impossible. La récidive peut nécessiter une
chirurgie de réduction de volume et possiblement une
sclérothérapie.

Figure 4 : Hémangiome capillaire sur la marge palpébrale
inférieure.




Hémangiome capillaire (HCAP)

Les HCAP, également appelés hémangiomes infan-
tiles, sont la tumeur vasculaire orbitaire la plus
fréquente dans la population pédiatrique. Un tiers sont
diagnostiquées a la naissance et plus de 90 % sont visi-
bles a I'age de 6 mois. Les hémangiomes représentent
3 % de toutes les lésions orbitaires et 17 % des lésions
vasculogénes de l'orbite’. Le tableau clinique le plus
fréquent est une atteinte superficielle apparaissant
comme une tumeur et la présence de vaisseaux télan-
giectasiques sur la peau qui avec le temps adoptent
l'aspect typique d'une fraise (Figure 4). Les 1ésions plus
profondes peuvent apparaitre comme des nodules
mous, en relief et violacés. Une atteinte orbitaire
profonde peut se présenter uniquement sous la forme
d’'une exophtalmie et n’entrainer aucun changement
cutané. A la palpation, ces Iésions sont chaudes et
parfois pulsatiles. Les hémangiomes extensifs peuvent
produire une exophtalmie et un déplacement du globe
oculaire. Ces tumeurs apparaissent chez le nouveau-né
peut de temps aprés 'accouchement et présentent une
phase de croissance proliférative pendant environ 1 a
2 ans. Cette phase est suivie d'une période de stabilisa-
tion, puis d'involution spontanée a 'dge de 4 a 8 ans™.

La TDM ou I'IRM sont les examens de prédilection
pour évaluer l'atteinte orbitaire. Ces examens montrent
une masse non encapsulée infiltrante diffuse, se confor-
mant aux structures orbitaires avoisinantes. Une
substance de contraste rehausse efficacement la
tumeur de fagon marquée et uniforme, en particulier le
contour lobulé. Léchographie réalisée par un médecin
expérimenté peut étre utile pour une évaluation diag-
nostique de 1ésions vasculaires antérieures soupgon-
nées. Linvasion de l'os est rare, la masse étant générale-
ment extraconale, bien que son expansion sur les parois
orbitaires soit possible. Au fur et a mesure que la lésion
vieillit, elle devient plus hétérogéne et son rehausse-
ment diminue®*”. LIRM convient bien a la visualisation
de cette 1ésion des tissus mous, avec des septa fibreux
foncés démontrés entre des images hyperintenses
pondérées en T2. La substance de contraste a base de
gadolinium rehausse la tumeur de fagon intense et
uniforme durant la phase de prolifération.
Langiographie par RM peut révéler des artéres nourri-
cieres élargies™?5%.

D’autres lésions au niveau de la peau et des
viscéres sont présentes chez prés d'un tiers des patients
atteints d'un hémangiome orbitaire*’. Des variantes
histologiques agressives de ’hémagiome peuvent
causer le syndrome de Kasabach-Merritt, qui est une
coagulopathie thrombocytopénique de consommation
séveére. Le syndrome PHACES - un acronyme pour
désigner l'association de malformations de la fosse
postérieure, d'un hémangiome étendu de la face,
d’anomalies artérielles, (incluant une coarctation de
l'aorte), d'anomalies vasculaires cérébrales, d’anomalies
oculaires et d'anomalies du développement sternal ou
ventral — est associé a certains hémangiomes
orbitaires. Sur le plan pathologique, ces lésions sont
vasculaires et multilobaires. Histologiquement, la crois-
sance de la tumeur apparait infiltrante. Une involution
apparait au centre, puis a la périphérie, ainsi qu'une
fibrose et le remplacement complet des composants
cellulaires par de la graisse et un systéme vasculaire
atrophié?.

Les séquelles esthétiques a long terme sont
minimes aprés I'involution, bien que des complications
visuelles, telles qu'une amblyopie et un astigmatisme
dus a la distorsion du globe oculaire, soient fréquentes.
Les complications majeures incluent une surinfection,
une ulcération et une nécrose avec possiblement une
hémorragie. Des complications rares mais graves
incluent le syndrome de Kasabach-Merritt et une
insuffisance cardiaque a haut débit (Iésions impor-
tantes). Les indications de traitement incluent les
complications décrites précédemment. On peut
observer des lésions qui n'affectent pas le développe-
ment visuel et orbitaire. Dans le passé, le traitement
médical consistait en 'administration d’injections
intralésionnelles de stéroides, de stéroides systémiques
ou d’'interféron, tous ces traitements pouvant causer
des effets secondaires graves. Une option thérapeutique
récente dont l'efficacité est impressionnante et qui a
généralement une bonne tolérabilité est le propranolol
oral®. Sur la base de rapports de cas et d’études non
controlées, le propranolol administré a une dose de
2 mg/kg par jour jusqu’a la fin du stade prolifératif
entraine une régression importante de ces tumeurs®. Le
maléate de timolol en gel ophtalmique peut avoir des
effets bénéfiques chez les enfants atteints d’héman-
giomes superficiels. La résection chirurgicale est
réservée aux lésions bien circonscrites ou a celles
causant des séquelles sévéres ne répondant pas au
traitement médical.

Gliome du nerf optique (GNO)

Le GNO est la tumeur du nerf optique la plus
fréquente, la troisiéme tumeur orbitaire la plus
fréquente chez l'enfant, et la cinquiéme tumeur intra-
orbitaire primitive la plus fréquente (1,5 a 3,5 % de
toutes les tumeurs orbitaires)’'. Ces tumeurs peuvent
apparaitre par hasard, mais sont souvent associées a
une neurofibromatose de type 1 (18 a 50 % des cas) et
sont souvent bilatérales lorsqu’elles se développent
avec cette maladie. dge moyen d'apparition est d’env-
iron 8 ans. Le tableau clinique typique est une exoph-
talmie et une perte visuelle ou des modifications du
champ visuel. Lextension intracranienne peut produire
des céphalées et une douleur. Lors de l'examen
oculaire, on peut noter une enflure ou une atrophie et
une mobilité réduite du disque optique. Le diagnostic
peut généralement étre fondé sur l'examen clinique et
l'apparence caractéristique a I'examen de TDM. A la
radiographie, ces 1ésions apparaissent comme un €élar-
gissement fusiforme du nerf optique, qui est isodense
avec le tissu cérébral. Une extension intracranienne
dans le canal et le chiasma optique est évaluée de facon
optimale par IRM.

Malgré leur schéma de croissance apparemment
bénin et lent, les GNO sont associés a une morbidité et
a une mortalité significatives, en particulier lorsque la
tumeur s’étend au chiasma optique, a I'hypothalamus
et au cerveau. C'est pourquoi, ces tumeurs doivent étre
excisées lorsqu’elles sont encore confinées au nerf
optique. Lorsque la tumeur s’est étendue au chiasma
optique, la chirurgie est contre-indiquée. La radio-
thérapie a ce stade ne semble pas améliorer le pronostic
et l'efficacité de la chimiothérapie n’a pas été démon-
trée. Les gliomes sont suffisamment indolents pour
justifier un traitement conservateur avec des examens
radiographiques en série lorsque la vision est intacte.
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Cependant, lorsque la tumeur s’est étendue au canal
optique ou en cas de perte de vision de l'ceil et/ou si
l'oeil présente une exophtalmie, une exérése chirurgi-
cale est nécessaire.

Tumeurs orbitaires malignes
Rhabdomyosarcome

Le rhabdomyosarcome, qui représente environ 5 %
de tous les cancers de I'enfant, est la tumeur mésenchy-
mateuse la plus fréquente chez l'enfant®. Clest égale-
ment la tumeur maligne extra-oculaire chez 'enfant
dont la prévalence est la plus élevée. Le rhabdomyosar-
come est un néoplasme malin qui peut apparaitre dans
plusieurs sites du corps, 10 % des néoplasmes survenant
dans la région orbitaire’**. Ce néoplasme est constitué
de cellules mésenchymateuses ayant les caractéris-
tiques histopathologiques des cellules musculaires
striées a divers stades de maturité embryonnaire. Le
rhabdomyosarcome peut étre divisé histologiquement
en 4 types principaux : embryonnaire, alvéolaire, pléo-
morphique et botryoide. Le type embryonnaire a été
identifié comme le plus fréquent, touchant 221 patients
(84 %) d’une série de 264 sujets®. Le type alvéolaire
était moins fréquent (11 %), mais est le plus malin avec
une fréquence élevée de métastases. Les types pléo-
morphique et botryoide se développent rarement dans
l'orbite®. Le type pléomorphique est le type le plus
différencié qui a le meilleur pronostic.

Sur le plan histologique, le type embryonnaire est
caractérisé par des cellules de forme allongée ou
fusiforme de différents degrés de différenciation. On
observe fréquemment un cytoplasme éosinophile et des
noyaux centraux hyperchromatiques disposés en fais-
ceaux avec une architecture en aréte de poisson. On
note fréquemment des cellules bipolaires avec des
processus cytoplasmiques effilés. Le type alvéolaire est
caractérisé par des septa fibrovasculaires minces. Les
cellules tumorales sont grandes, abondantes avec un
cytoplasme éosinophile ; leur forme varie de ronde a
polygonale, et elles contiennent de grands noyaux
vésiculaires, Ces cellules adherent faiblement au tissu
conjonctif mince avoisinant avec des espaces vides
selon un schéma similaire aux alvéoles pulmonaires.

Bien que le rhabdomyosarcome se développe
généralement dans l'orbite, il peut également se
développer dans la conjonctive, la paupiére, ou le canal
uvéal antérieur’. Les tumeurs sont molles et charnues,
et leur couleur varie de gris pale a rose ou jaune
lorsqu’elles sont sectionnées. Les masses plus petites

Figure 5 : Un enfant présentant une masse orbitaire
gauche indolore grossissant progressivement. Le globe
oculaire n'était pas visible en raison de son déplacement
da au rhabdomyosarcome.

tm

Figure 6a, 6b : Examen axial et sagittal de TDM montrant
le rhabdomyosarcome orbitaire inférieur encapsulant le nerf
optique.

peuvent étre circonscrites, et les masses plus impor-
tantes peuvent avoir des bords irréguliers aprés leur
invasion dans la pseudocapsule. Des zones d’hémor-
ragie ou de formation de kystes peuvent étre
présentes’. Le rhabdomyosarcome apparait tot au cours
de la premiére décennie de vie et une exophtalmie
unilatérale et un déplacement du globe oculaire sur-
viennent rapidement (Figure 5). La paupiére peut étre
érythémateuse avec un chémosis conjonctival. Un
ptosis, un larmoiement, une céphalée et une épistaxis
sont des symptomes moins fréquents. Une masse
palpable est présente dans environ 25 % des cas et dans
les cas de lésions interconales importantes, on peut
observer un cedéme papillaire et une congestion vascu-
laire de la rétine. Une sinusite et une épistaxis peuvent
apparaitre avec I'extension de la masse dans les sinus
paranasaux.

Le rhabdomyosarcome se développe rapidement,
une érosion osseuse étant observée chez 30 a 40 % des
patients lors de leur présentation. Uinvasion des sinus
paranasaux survient chez environ 20 % des patients.
Cependant, l'invasion intracrdnienne est moins
fréquente (3 %)*. Les métastases sont hématogenes, se
propageant fréquemment aux poumons et aux os’.

La TDM montre une tumeur irréguliére avec des
marges moyennement bien définies, une atténuation
des tissus mous et fréquemment des signes de destruc-
tion osseuse (50 % ; Figure 6). LIRM montre un signal
similaire a celui du muscle sur les images pondérées en
T1 et plus élevé que celui du muscle sur les images
pondérées en T2. Lorsqu'on soupgonne la présence d'un
rhabdomyosarcome, une biopsie doit étre réalisée des
que possible pour établir un diagnostic définitif.

Grace aux progres récents effectués dans le traite-
ment par chimiothérapie et radiothérapie, cette maladie
qui était auparavant mortelle est maintenant associée a
un meilleur pronostic. Dans les cas de maladie localisée
(Groupes I et II), le taux de survie a 5 ans est de 90 %.
Cependant, en cas de dissémination ou de maladie
macroscopiquement résiduelle (Groupes III et IV), le
taux de survie a 5 ans est de 35 %. Les recommanda-
tions spécifiques pour la prise en charge de ces patients
sont fondées sur la stadification et comprennent divers
schémas chimiothérapeutiques, la radiothérapie externe
et la chirurgie. Le role thérapeutique de la chirurgie
varie de la biopsie-exérése a la chirurgie extensive en
vue d'extraire la tumeur ou de réduire son volume. Une
exérése de la tumeur doit étre réalisée si celle-ci n’en-
traine pas la 1ésion des structures vitales de l'orbite.
Lexentération primaire, bien que fréquente avant
l'avéenement des protocoles chimiothérapeutiques
avancés, est rarement, sinon jamais, indiquée pour cette
affection.
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Métastases

Le taux de cancer métastatique de l'orbite était de 7 %
dans la série des 1264 patients pédiatriques présentant des
lésions orbitaires étudiés par Shield et coll’. Les neuroblas-
tomes, le sarcome d’Ewing et la leucémie sont les métastases
orbitaires pédiatriques les plus fréquentes. La leucémie
lymphoblastique aigué est le type le plus fréquent de
leucémie qui métastase a l'orbite.

Neuroblastome

Le neuroblastome est la maladie orbitaire métastatique
la plus fréquente chez I'enfant. Le site de la tumeur primaire
se trouve dans le rétropéritoine ou dans le médiastin
postérieur. Le neuroblastome est fréquent chez l'enfant et
représente environ 10 % de toutes les tumeurs malignes®'.
Dans la majorité des cas, la maladie survient avant I'dge de
5 ans (médiane 22mois). I est fréquent que la maladie soit
bilatérale. Les ecchymoses palpébrales associées peuvent
initialement faire soupconner rapidement un traumatisme
non accidentel. Les patients présentant un neuroblastome et
une atteinte cervicale peuvent développer le syndrome de
Horner. Une exophtalmie est le signe initial le plus fréquent,
et d’autres symptdmes peuvent inclure une plénitude/une
douleur abdominale, un cedéme et une hypertension dus a
la lésion primaire, le plus fréquemment dans la glande surré-
nale. Lexamen urinaire des catécholamines est positif chez
90 a 95 % des patients. Une biopsie simple est nécessaire
pour confirmer le diagnostic. Chez les enfants présentant
une atteinte orbitaire (stade IV), la survie est inférieure a
15 %. Le traitement inclut la chirurgie, la chimiothérapie, la
radiothérapie et la greffe de moelle osseuse.

Le D" Wu est Fellow de I’American Society of Ophthalmic
Plastic and Reconstructive Surgery, Département d’ophtal-
mologie et des sciences de la vision, Université de Toronto, et
Division d’ophtalmologie, Université McMaster, Hamilton,
Ontario. M. So est un étudiant de 4° année de la faculté de
médecine, Université de Toronto. Le D" DeAngelis est
professeur adjoint, Département d’ophtalmologie et des
sciences de la vision, Université de Toronto, et chirurgien
spécialisé dans la chirurgie plastique et reconstructive oculaire,
The Hospital for Sick Children, Toronto, Ontario.
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