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Résumeé

La localisation orbitaire primitive d’une hémopathie maligne chez U'enfant est inhabi-
tuelle.Notre objectif était d’orienter I’ophtalmologiste et le pédiatre vers une étiologie
rare de "exophtalmie pédiatrique.

Nous rapportons les observations de trois patients, hospitalisés pour exophtalmie avec
un hémogramme initial normal, mais chez qui le myélogramme a posé le diagnostic de
leucémie myéloide aigue ou de plasmocytome.

Conclusion:L’atteinte orbitaire inaugurale dans les leucémies aigues est appelée le sar-
come granulocytaire ou chlorome. Ce diagnostic doit étre évoqué devant toute exo-
phtalmie tumorale et le myélogramme doit faire partie du bilan initial méme si ’hé-
mogramme est normal, car un traitement précoce permettra d’améliorer le pronostic
fonctionnel et vital.

Abstract

The primary orbital location of a malignant hemopathyin children is unusual.Our aim
was to orient the ophthalmologist and the pediatrician to a rare etiology of pediatric
exophthalmos.We report the observations of three patients hospitalized for exoph-
thalmos with a normal initial blood count but in whom the myelogram made the
diagnosis of acute myeloid leukemia or plasmacytoma.

Conclusion: The first orbital involvement in acute leukemia is called granulocytic sar-
coma or chloroma. This diagnosis should be considered in the event of any tumoral
proptosis and the myelogram should be part of the initial assessment even if the
blood count is normal, because early treatment improves the functional and vital
prognosis.
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Introduction

La forme extra médullaire primitive d’une hémopathie maligne
chez U'enfant est rare. Elle ne représente que 2 a 13% [1, 2]. Ces
localisations extra médullaires habituelles sont par ordre de fré-
quence: ganglionnaires, cutanées, gingivales et testiculaires[3].

Le siege orbitaire inaugural de ’hémopathie est quant a lui inha-
bituel, de diagnostic difficile, il se manifeste le plus souvent par
une exophtalmie tumorale uni ou bilatérale isolée [1, 3].

Nous rapportons les observations de trois enfants agés respecti-
vement de cing, sept et six ans qui sans aucun antécédent mé-
dico-chirurgical, ont consulté pour exophtalmie uni ou bilatérale
rapidement évolutive révélatrice d’'une maladie myeloproliféra-
tive.

Cas clinique n° 1

Un garcon agé de cing ans, s’est présenté aux urgences pour
exophtalmie gauche évoluant depuis une semaine.L’exa-
men ophtalmologique a l’admission a révélé une exoph-
talmie gauche de 13/18 mm d’allure tumorale, irréduc-
tible, non axile et non inflammatoire avec limitation de
I’élévation. L’acuité visuelle des deux yeux était de dix
dixiéme. Le segment antérieur et le fond d’ceil étaient
d’aspect normal. L’examen pédiatrique ainsi que le bilan
biologique standard initial (hémogramme, bilan inflamma-
toire, bilan d’hémostase, bilan hépatique et rénal) étaient
normaux. Un scanner orbitocérébral a confirmé ’étiologie
tumorale de U"exophtalmie. Il a montré un processus tu-
moral tissulaire, intra orbitaire, extra conique, siégeant
au niveau du quadrant supero externe avec lyse osseuse et
intégrité des muscles oculomoteurs ,évoquant un proces-
sus lymphomateux. Un bilan étiologique comprenant une
échographie abdominale et un scanner thoracique a permis
d’éliminer [’éventualité d’une métastase d’un neuroblas-
tome. La premiére ponction de moelle s’est avérée nor-
male.La premiére biopsie de la tumeur s’est révélée non
concluante. Une deuxieéme biopsie a été programmée par
un abord neurochirurgical, mais les parents l’ont refusé et
’enfant est sorti contre avis médical.L’enfant a été rame-
né trois semaines plus tard apres [’aggravation, la bila-
téralisation de ’exophtalmie (fig. 1 A) et "apparition de
douleurs osseuses. Un 2éme scanner a objectivé Uinfiltra-
tion extra conique supérieure des deux orbites (fig. 1 B).
Un deuxieme myélogramme a été pratiqué, et qui a révélé
une prolifération trés riche en blastes en faveur d’une
leucémie myéloblastique aigue (LMA). Le patient a recu
une poly chimiothérapie séquentielle dont les drogues
principales étaient |’étoposide (VP16), l'aracytine et les
anthracyclines.L’évolution s’est faite vers une régression
compléte de "exophtalmie (fig.1 C) et une rémission de la
maladie a six mois.

Figure 1. A.Exophtalmie bilatérale, I'ceil est refoulé en bas
par le processus tumoral. B.Scanner orbitocérébral coupe

coronale: masse tumorale orbitaire bilatérale moulant les
deux globes oculaires en supérieur (fleches).C.régression

complete de lexophtalmie aprés la chimiothérapie.

Cas clinique n°2

C’est un garcon agé de sept ans, admis dans le cadre de U'ur-
gence pour exophtalmie bilatérale asymétrique, sans signe as-
socié.L’examen ophtalmologique retrouve une exophtalmie bi-
latérale (fig.2 A) irréductible, non axile non inflammatoire avec
limitation de [’élévation et comblement de |’espace orbitaire su-
périeur soulevant les deux paupiéres supérieures, qui s’est aggra-
vée en trois jours avec apparition d’ecchymose palpébrale.L’acui-
té visuelle était de 09/10 au niveau des deux yeux.

Par ailleurs il yavait un chémosis hémorragique. Le segment anté-
rieur et le fond d’ceil étaient normaux. L’examen clinique général
s’est avéré normal. Le bilan standard (hémogramme, hémostase,
bilans hépatique et rénal) s’est révélé normal, tandis que la vi-
tesse de sédimentation était a 38 mm la premiere heure.
L'imagerie par résonnance magnétique nucléaire (IRM) orbito-cé-
rébrale a révélé un processus lésionnel intra orbitaire, extra
conique supérieur, en signal intermédiaire T2 et T1 prenant le
contraste, englobant et infiltrant les deux glandes lacrymales et
les deux muscles grands obliques, ainsi que les parties molles de
la paupiére supérieure, responsables d’une exophtalmie de grade
3 avec une prise de contraste méningée pachy-méningite (fig.2
B,C).Ce tableau est en faveur d’une forme lymphomateuse.

Figure 2. A.exophtalmie bilatérale avec comblement de

lespace orbitaire supérieur.B.IRM orbito-cérébrale coupe

coronale : masses orbitaires moulant les globes oculaires

(fléche rouge), avec infiltration des méninges pachy-ménin-

gite (fleche jaune).C.coupe sagittale montrant [étendue de

la masse jusqu'au fond de lorbite (fleche rouge).
N S
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En ayant U’expérience du 1er patient un myélogramme
a été effectué dés I’admission, malgré la normalité de la
formule sanguine ; ce dernier a mis en évidence une ri-
chesse en blastes en faveur d’une leucémie myéloblas-
tique aigue (LMA). Le patient a été orienté en oncologie
pédiatrique ou il avait recu une chimiothérapie adaptée
qui a permis une rémission hématologique et une nette
régression de |’exophtalmie (fig.3).

Figure 3. évolution aprés chimiothérapie, régression totale
de lexophtalmie bilatérale

-

Cas clinique n°3

Il s’agit d’une fille agée de six ans, sans antécédent particulier,
admise dans le cadre de ’urgence pour une exophtalmie de ’ceil
droit rapidement évolutive remontant a une dizaine de jours sans
aucun signe d’accompagnement. L’examen a ’admission a révélé
une exophtalmie droite (fig.4 A) de 18mm/12mm non axile irré-
ductible sans signe inflammatoire, avec limitation de [’abduction
et de "élévation. L'acuité visuelle brute était de 10/10 pour les
deux yeux. L'examen ophtalmologique ainsi que 'examen cli-
nique général étaient sans particularités.

Le bilan biologique standard (hémogramme, bilan d’hémostase,
bilan inflammatoire) était normal.La radiographie thoracique et
[’échographie abdominopelvienne étaient normales.

Le scanner orbitocérébral a objectivé une formation tissulaire,
intra orbitaire, extra conique, mesurant 25/ 23mm a ['origine
d’une ostéolyse de ’os sphénaide droit, envahissant le maxillaire
et la fosse nasale homolatérale (fig.4 B, C).

Cet aspect radiologique a permis d’évoquer un processus lym-
pho-prolifératif.LCenfant a été orientée au service d’oto-rhi-
no-laryngologie pour prélévement biopsique par nasofibroscopie,
néanmoins la tumeur était inaccessible.

Le myélogramme a révélé U'aspect cytologique d’une infiltration
plasmocytaire (fig.4 D). L'enfant a été adressée en oncologie pé-
diatrique pour la localisation orbitaire d’un myélome.Elle est dé-
cédée deux semaines apres le début de la chimiothérapie dans un
tableau de méningo-encéphalite.

Les exophtalmies révélatrices d’'une hémopathie maligne

Figure 4. A.Exophtalmie bilatérale, Iceil est refoulé en bas
par le processus tumoral. B.Scanner orbitocérébral coupe

coronale: masse tumorale orbitaire bilatérale moulant les
deux globes oculaires en supérieur (fleches).C.régression

complete de lexophtalmie aprés la chimiothérapie.

Discussion

L’atteinte ophtalmologique au cours de la leucémie aigue
myéloblastique (LMA) et lymphoblastique (LLA) est souvent
présente a la phase terminale de la maladie [4]. Toutes les
structures oculaires (la conjonctive, le nerf optique la cho-
roide et la rétine) peuvent étre infiltrées [5]. L'infiltration
orbitaire est un signe de mauvais pronostic [4]. Le diagnos-
tic ophtalmologique a cette phase de la maladie est facile
et évident. Cependant la localisation orbitaire inaugurale
de la maladie est inhabituelle et de diagnostic difficile [2].

C’est le cas de nos trois patients, chez qui la tumeur orbi-
taire avait précédé l’atteinte hématologique.

Chez le premier patient, toutes les investigations a visée
étiologique devant une exophtalmie tumorale ont été pra-
tiquées sauf le myélogramme ; son indication n’était pas
justifiée étant donné que ’hémogramme était normal et
que le patient avait un bon état général.

Le diagnostic de leucémie chez ce patient n’a été posé
qu’apres un mois, quand le tableau clinique général s’est
complété. En revanche, chez les deux autres patients,
malgré la normalité de ’hémogramme, le myélogramme
figurait dans le bilanétiologique initial. Ce qui a permis
de poser le diagnostic de LMA chez le second cas, et d’un
plasmocytome chez la troisieme malade.

Dans la littérature, cette tumeur orbitaire appelée chlo-
rome ou sarcome granulocytaire ou sarcome myéloide
peut précéder le diagnostic de LMA de plusieurs mois ou
de plusieurs années[2], ou au contraire lui succéder, gé-
néralement dans le cadre d’une rechute [6,7]. Il s’agit
d’une tumeur extra médullaire solide, composée de cel-
lules immatures de siege orbitaire uni ou bilatérale[3].
Contrairement au sarcome myéloide, rencontré a tout age,
le plasmocytome extra médullaire isolé est une localisa-
tion orbitaire rare et exceptionnelle chez ’enfant. Dans
sa forme habituelle, le plasmocytome touche les adultes
de plus de 60 ans [8], et ses sieges préférentiels sont les
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voies aériennes supérieures ,particulierement, les fosses
nasales, l’oropharynx et le sinus maxillaire [8].

Sur le plan clinique, le chlorome et le plasmocytome se
manifestent par ’apparition d’une exophtalmie tumorale
et un cedéme palpébral qui sont responsables de troubles
oculomoteurs [9]. Le scanner et U'IRM ne permettent
pas de les différencier facilement des autres tumeurs de
Uorbite, a savoir les métastases orbitaires du neuroblas-
tome, le rhabdomyosarcome, le lymphome orbitaire et
les pseudotumeurs inflammatoires [9]. Le tableau clinique
chez nos trois patients était dominé par [’exophtalmie tu-
morale. L'imagerie n’était pas trés contributive pour le
diagnostic étiologique, mais elle nous a permis d’évaluer
le degré d’extension de la tumeur aux structures avoisi-
nantes notamment chez la troisiéme patiente ou il y avait
une invasion importante des fosses nasales et des sinus
a U’admission. La prise en charge thérapeutique des at-
teintes orbitaires liées aux maladies myeloprolifératives
(le sarcome granulocytaire ou le plasmocytome) nécessite
une collaboration pluridisciplinaire. Elle repose sur une
chimiothérapie par voie générale et parfois intrathécale
associée a des allogreffes de cellules souches[5, 7, 8, 10].
Cependant, la radiothérapie est essentielle en cas de plas-
mocytome pour exclure le risque de myélome multiple[8].

Si le traitement est initié tot, les patients présentant un
sarcome myéloide et aucun signe de LMA peuvent ne ja-
mais développer de leucémie aigué [2].

Nos trois patients ont recu une chimiothérapie générale.
Celle-ci a permis une rémission hématologique et ophtal-
mologique avec disparition de l’exophtalmie chez les deux
premiers patients, alors que la troisieme patiente chez qui
le diagnostic était tardif,est décédée.

Conclusion

Une hémopathie maligne muette cliniquement et biologi-
quement, doit figurer parmi les diagnostics étiologiques
d’une exophtalmie tumorale chez U’enfant. Le myélo-
gramme doit faire partie du bilan initial malgré la norma-
lité de ’hémogramme.
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