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Résume :

But : Rapporter les observations de trois patients présentant une exophtalmie unilatérale en rapport avec un
lymphome malin non hodgkinien.

Patients et méthodes : Il s'agissait d'un enfant de 9 ans et de deux adultes de 40 et de 95 ans. Une
exophtalmie unilatérale fut le motif de consultation dans tous les cas.

Le diagnostic de lymphome malin non hodgkinien a été suspecté par les explorations radiologiques et
confirmé par I'examen anatomopathologique des biopsies effectuées au sein de la tumeur dans 2 cas et au
niveau d'une métastase frontale dans un cas. Il s'agissait d'un lymphome orbitaire dans un cas, orbito-
palpébral dans un cas et éthmoido-maxillaire avec extension orbitaire dans un cas.

Sur le plan thérapeutique, l'enfant a bénéficié d'une polychimiothérapie, un patient a bénéficié d'une
polychimiothérapie suivie d'une radiothérapie et chez le troisiéme, une chimiothérapie d'induction suivie par
une radiothérapie a été indiquée; mais vu l'age et l'insuffisance rénale, il n'a bénéficié que dune
radiothérapie.

Résultats : I'évolution a été marquée par la régression de la tumeur et de I'exophtalmie dans tous les cas.
Conclusion : le polymorphisme clinique des lymphomes malins est extréme pouvant poser des problémes
diagnostiques et retarder la prise en charge thérapeutique d'ou l'intérét de lI'examen anatomopathologique
d'une biopsie tissulaire qui est seule clé du diagnostic.
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Summury :

Aim : to report 3 cases of patients with unilateral exophthalmus due to a malignant non Hodgkin’s
lymphoma.

Patients :They were a 9 year’s old child and two adults aged of 40 and 95 years. All were consulting for
unilateral exophthalmus.

The diagnosis of non Hodgkin’s lymphoma was suspected by the X-ray examinations and confirmed by the
anatomopathological examination of biopsy pieces of the tumor in two cases and of frontal metastasis in the
other case.The disease was localized to orbit in one case, to orbit and eyelid in one case and to ethmoidal and
maxillary sinus with orbital involvement in one case.

The child was treated with chemotherapy. One adult was treated with chemotherapy followed by
radiotherapy, the other with radiotherapy.

Results : We noted a regression of the tumor and of the exophthalmus in all the cases.

Conclusion : Malignant lymphoma has an important clinical polymorphism witch causes many problems
in diagnosis and can delay the treatment.

Therefore, the histological examination of biopsy pieces is the key of diagnosis.
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INTRODUCTION:

Les lymphomes non Hodgkiniens (LNH) sont des
proliférations malignes monoclonales de cellules
lymphoides B ou T a différents stades de leur
maturation. lls se développent habituellement dans
les territoires ganglionnaires. Les localisations
extra ganglionnaires primitives représentent moins
du tiers des cas. La localisation orbitaire est rare,
elle se voit essentiellement chez l'adulte. Le signe
d'appel le plus fréquent est I'exophtalmie.

La malignité est suspectée devant des critéres
cliniques et radiologiques mais seule I'histologie
confirme le diagnostic.

Le but de ce travail est de rapporter 3 cas
d'exophtalmie unilatérale révélant un LNH et
d'étudier  les  particularités  diagnostiques,
thérapeutiques et pronostiques de ce cancer.

OBSERVATIONS :

» OBSERVATION N°1:
Il s'agit d'une enfant agée de 9 ans, sans ATCD
pathologiques particuliers, qui consulte pour une
exophtalmie gauche évoluant depuis 15 jours.
L'acuité visuelle était conservée, le segment
antérieur était normal et au FO on notait la
présence de plis maculaires. L'évolution s'est faite
au bout de 3 jours vers I'exagération de
I'exophtalmie et  lapparition de  signes
inflammatoires locaux et d'une tuméfaction frontale
homolatérale.
L'échographie orbitaire a montré la présence d'une
tumeur intraconale refoulant la glande lacrymale.
Et I''RM orbito-cérébrale confirmait la présence
d'un volumineux processus expansif intra orbitaire
gauche de siége intra et extraconal centré par le
muscle droit externe; il était mal limité, en
hyposignal T1 et hypersignal T2 avec prise de
contraste intense et hétérogéne délimitant une zone
centrale de nécrose (fig. 1 et 2). Ce processus
refoulait le globe oculaire en avant et en dedans,
avec un envahissement de la paroi externe et du toit
de l'orbite. De plus, il existait une atteinte
intracranienne sous forme d'une masse développée
sous le lobe frontal étendue avec atteinte osseuse
en regard.
Une biopsie de la lésion frontale a été réalisée et
I'examen anatomopathologique a révélé la présence
d'un LNH de type B a grandes cellules.
Le bilan d'extension était le suivant: L'échographie
abdominale, le scanner thoraco-abdominal et la
ponction  lombaire  étaient normaux. La
scintigraphie osseuse a montré la présence d'une
fixation orbitaire gauche avec hyperfixation
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suspecte au niveau de l'os pariétal gauche, du
poignet gauche et du sternum. La ponction sternale
dirigée a montré la présence d'une infiltration
médullaire par des lymphocytes B (LB) a grandes
cellules. La biopsie ostéo-médullaire était normale.
Le lymphome était donc classé stade IV selon la
classification d'Ann Arbor.

La patiente a bénéficié d'une polychimiothérapie
selon le protocole LMB96 groupe C. L'évolution
s'est faite vers une régression nette de I'exophtalmie
et de la tuméfaction frontale gauche.

L'IRM de contrdle apres une année a confirmé la
régression du processus tumoral (fig.3), et la
scintigraphie osseuse a montré une diminution de
I'nyperfixation orbitaire gauche avec disparition de
la fixation sternale et pariétale gauche.

Au cours de la surveillance réguliére pendant deux
ans, elle n'a présenté aucune récidive.

» OBSERVATION N°2:
Mr. BAH, agé de 95 ans, sans ATCD particuliers,
s'est présenté pour exophtalmie gauche avec
tuméfaction palpébrale supérieure gauche évoluant
depuis un mois.
L'examen du cété droit était sans particularités et
du c6té gauche trouvait une exophtalmie minime
avec tuméfaction palpébrale supérieure
douloureuse faisant 1.5 cm de grand axe entrainant
un ptésis majeur,avec envahissement de la
conjonctive bulbaire (fig. 4 et 5). L'oculomotricité
du coté gauche était limitée dans tous les sens
surtout dans le regard en dehors et en haut. Le reste
de I'examen était sans particularités.
L'échographie orbitaire gauche a montré la
présence d'une tuméfaction globale de I'enveloppe
périoculaire d'aspect hypoéchogene hétérogéne
avec infiltration et épaississement des structures de
voisinage (fig. 6).
Le scanner orbitaire a montré la présence d'une
masse antérieure de I'orbite gauche a prédominance

palpébrale  de  densité tissulaire  prenant
modérément le contraste, avec exophtalmie grade |
(fig. 7).

La biopsie tumorale avec étude

anatomopathologique a montré la présence d'un
LNH de type T.

Le bilan d'extension était négatif et le lymphome
était classeé stade I.

Une chimiothérapie d'induction suivie d'une
radiothérapie a été indiquée. Mais devant I'age,
I'insuffisance rénale (cl créat.=9.6) et le caractére
localisé de la tumeur, il n'a bénéficié que d'une
radiothérapie. Il a eu 8 séances a raison de 2
Gyl/séance et 5 séances/semaine.
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L'évolution était marquée par une régression
spectaculaire de la tumeur (fig.8) mais le patient
était décédé par altération de I'état général.

> OBSERVATION N°3:
Mr. SM agé de 40 ans, diabétique, a consulté pour
une exophtalmie droite avec cécité totale et brutale
évoluant depuis 20 jours. L'examen trouvait une
tuméfaction de I'némiface droite, une exophtalmie
droite axile irréductible, non pulsatile et indolore
(fig. 9) avec lagophtalmie et ophtalmoplégie
(fig.10). L'acuité visuelle était limitée a la
perception lumineuse négative. L'examen du FO
trouvait une congestion papillaire droite. L'examen
du cdté gauche était sans particularités.
Au cours de I'hospitalisation, il a présenté une
obstruction nasale unilatérale droite avec une
épistaxis. L'examen ORL a révélé la présence d'une
tumeur charnue comblant la fosse nasale droite
avec issue de sérosités et de pus, s'étendant
jusqu'au cavum, avec absence d'adénopathies.
L'examen neurologique a trouvé une atteinte des
paires craniennes V, Il1, 1V et VI.
L'IRM cérébrale et du massif facial notait la
présence d'un volumineux processus expansif
éthmoido-maxillaire droit avec extension intra
orbitaire (fig. 11).
L'étude anatomopathologique de la biopsie du
cavum a montré la présence d'un LNH de type T a
grandes cellules (fig. 12).
Le bilan d'extension était négatif. Le lymphome
était donc classé stade I.
Il a bénéficié de 3 cycles de chimiothérapie
d'induction (CHOP) suivis d'une radiothérapie de
I'némiface droite et des aires ganglionnaires
cervicales bilatérales (40 Gy, 1.8 Gy/séance,
5séances/semaine).
L'évolution était marquée par la disparition
compléte de I'exophtalmie et reprise de la motilité
oculaire, (fig. 13) mais sans amélioration de la
fonction visuelle.
L'IRM de contréle a confirmé la disparition
compléte du processus tumoral (fig. 14).

DISCUSSION:

Les lymphomes orbitaires représentent 8 % des
tumeurs orbitaires [3] et moins de 1 % de tous les
lymphomes non hodgkiniens [4]. Ils peuvent étre
isolés (cas n°2) ou associés a un lymphome
systémique (cas n°l). Les lymphomes de I'orbite et
des annexes touchent les paupieres dans 5 a 21 %
des cas, la conjonctive dans 21 a 33 % des cas ou
I'orbite dans 46 a 74 % des cas [4, 6].
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Parmi nos patients, nous avons un cas de
lymphome orbitaire (cas n°1), un cas de lymphome
orbito-palpébral (cas n°2) et un cas de lymphome
éthmoido-maxillaire avec extension orbitaire (cas
n°3). Ces lymphomes touchent essentiellement
l'adulte [1,3]. La présentation clinique est trés
variable  dépendant surtout du site de
développement et de l'agressivité de la maladie.
L'exophtalmie constitue le signe d'appel le plus
fréquent en cas de développement postérieur [5]
(présente dans les 3 observations).

Le diagnostic est suspecté devant des éléments
cliniques et radiologiques mais n'est confirmé que
par I'examen anatomopathologique de la biopsie
tumorale [1]. Cet examen histologique permet aussi
de typer le lymphome et aider ainsi au choix du
protocole thérapeutique.

Parmi les lymphomes de I'orbite et des annexes, 30
a 50 % présentent ou vont présenter un lymphome
systémique [7,14,15], d'ou l'intérét d'un bilan
d'extension intéressant les aires ganglionnaires
superficielles et profondes, la moelle osseuse, le
liquide cérébro-spinal dans les formes de haut
grade de malignité et d'autres organes en fonction
des signes d'appel [2].

L'analyse des résultats du bilan d'extension et du
bilan général permet de classer le lymphome selon
la classification d’Ann Arbor qui va guider le
traitement et permettre de prédire du pronostic de
la maladie.

Le traitement dépend du degré de malignité de la
tumeur, de son agressivité et de I'existence ou non
d'un lymphome systémique:

e En cas de lymphome orbitaire isolé de bas
grade de malignité : radiothérapie seule (30 Gy en
20 séances en 4 semaines).

e En cas de lymphome orbitaire isolé de haut
grade de malignité : 3 cycles de chimiothérapie
d'induction CHOP suivie par une radiothérapie de
30 Gy en 20 séances en cas de réponse compléte a
la chimiothérapie et de 36 & 40 Gy en 20 séances en
cas de réponse partielle (cas n°3).

eEn cas de lymphome avec envahissement
général : polychimiothérapie sous surveillance d'un
oncologiste (cas n°1).

En cas de lymphomes agressifs, l'association
chimio-radiothérapie a été indiquée vu que le taux
de rechutes est assez important aprés radiothérapie
seule (9 a 20%) et que le taux de survie est meilleur
en cas d'association. Cette chimiothérapie permet
de délivrer des doses moins importantes de
radiothérapie [4, 7, 8, 13, 14, 15].

Le controle local des lymphomes orbitaires par la
radiothérapie est excellent allant de 89 a 100 %
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avec un taux de métastases a distance de 0 a 25 %
des lymphomes de haut grade de malignité et de 5
% des lymphomes de bas grade de malignité [4].
Dans les 2 cas traités par radiothérapie, nous avons
obtenu un bon contréle de la tumeur.

Le pronostic dépend des caracteres
anatomopathologiques de la tumeur (type T de
mauvais pronostic), de I'importance de la masse
tumorale (bilan d'extension+++) [12] et de I'état du
malade (cas n°3: nous avons obtenu un controle
local de la tumeur mais le patient est décédé du fait
de l'insuffisance rénale et du mauvais état général).
Mais ce pronostic peut étre amélioré par la
précocité de la prise en charge (cas n°1) [9].

Figurel: Coupe sagittale d'IRM orbito-
cérébrale (cas n°l): processus tumoral de
contours mal limités avec envahissement de
la paroi latérale de I’orbite.

CONCLUSION:

Le lymphome orbitaire est une tumeur caractérisée
par son polymorphisme clinique extréme pouvant
errer le diagnostic et retarder la prise en charge
thérapeutique. Le diagnostic de certitude repose sur
I'examen anatomopathologique de la lésion. Le
traitement dépend du type et du stade du
lymphome, il comporte une radiothérapie précédée
ou non d'une chimiothérapie d'induction en cas de
stade I-1l et une polychimiothérapie en cas de
lymphome systémique.

Figure 2: Coupe axiale apres injection
d'IRM  orbito-cérébrale (cas n°l1):
processus tumoral refoule le globe en
avant et en bas, en hypo signal T, avec
prise de contraste intense et hétérogéne

Figure 3: Coupes axiales d'IRM orbito-cérébrale de controle (cas n°l): régression du
processus tumoral.

J.I. M. Sfax Vol.1 N°9/10 ; Juin05/Sept 05 : 37- 43

40



EXOPHTALMIE REVELANT UN LYMPHOME MALIN

Figure 4 (cas n°2): Exophtalmie avec tuméfaction Figure 5 (cas n°2): Tumeur envahissant la
palpebrale supérieure gauche. conjonctive tarsale et bulbaire.

flgu;e t6 ech<|)gtr)a=)h|ed ort|>.|ta|re| gauche ,(qas ': .2): Figure 7: Coupes axiales de scanner orbitaire (cas n°2): Masse
umetaction globale de [enveloppe Perioculaire  aniarjeire de I7orbite gauche, homogene, mal limitée, prenant

d a;spe_ct _hypoechogene hetérogene avec infiltration modérément le contraste. Exophtalmie gauche grade I.
et épaississement des structures de voisinage.

=

A

Figure 8 (cas n°2): Régression de la tumeur aprés 8 séances de
radiothérapie.

> S e
Figure 9: (cas n°3) : Exophtalmie de Figure 10 (cas n°3) : Ophtalmoplégie droite.
I'ceil droit.
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Figure 11: Coupes axiale et coronale d'IRM cérébrale et du massif facial avant
traitement (cas n°3): masse homogéne intraorbitaire et rétrooculaire droite avec
extension aux cellules éthmoidales et lyse de la paroi orbitaire interne.

Figure 12 (cas n°3): Coupe tumorale: prolifération
d’une nappe de lymphocytes de taille moyenne
mélés a d’autres de plus grande taille.

Figure 13 (cas n°3): Disparition de I’exophtalmie et de
I’ophtalmoplégie apreés le traitement.

Figure 14: coupe axiale d'IRM cérébrale et du
massif facial aprés traitement (cas n°3): fonte
totale de la masse tumorale
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