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RESUME
Les tumeurs primitives de I'orbite sont des affections rares, leurs manifestation cliniques sont tardives et variées pouvant
étres trompeuses. L'imagerie TDM et surtout IRM est capitale pour le diagnostic et la prise en charge. Le traitement est
souvent chirurgical, le choix de la technique dépend de la taille et la topographie tumorale. Nous rapportons 13 cas de
tumeurs orbitaires colligés entre 2004 et 2010. L’4ge moyen de nos patients est de 36 ans, 'exophtalmie a été le maitre
symptdme. Tous nos patients ont été opérés. Apres étude histologique de la piéce d’exérese opératoire il s’agissait de:
5 hémangiomes caverneux, 4 tumeurs mixtes, 2 neurinomes, 1 kyste hydatique et 1 angiome. Un seul cas de récidive
tumorale a été noté.

Mots clés : tumeur de I'orbite, hémangiome caverneux, shwannome, chirurgie.

SUMMARY
Tumors of the orbit are rare diseases; clinical symptoms are late, varied and sometimes misleading. The imaging, main-
ly performed with MRI, plays a major role in diagnosis and coverage. Surgery remains the main treatment, the choice of
the surgical technique depends on the tumoral size and topography within the orbit. We report 13 cases of orbital tumors
treated in ENT and maxillo-facial surgery department of la Rabta hospital of Tunis between 2004 and 2010. The mean
patient’s age is 36 years; exophthalmia was the major clinical presentation. All our patients underwent surgery; according
to histological examinations, our study included 5 cavernous haemangioma, 4 mixed tumors, 2 neuromas, 1 hydatic cyst

and 1 angioma. We noticed a single case of recurrence.

Key words: orbital tumors, cavernous hemangioma, shwannoma.

INTRODUCTION
Les tumeurs orbitaires constituent une pathologie relati-
vement rare (3,5 a 4%) [1-2]. Elles représentent un réel
défi pour le praticien vu les variétés des manifestations
cliniques et les difficultés diagnostiques aux stades pré-
coces. Les tumeurs orbitaires primitive sont peu fré-
quentes et incluent plusieurs néoplasmes bénins et
malins, par définition, elles naissent des structures
situées a lintérieur de I'orbite osseux comprenant les
Iésions vasculaires, nerveuses, mésenchymateuses et
osseuses [3] ; les tumeurs de la glande lacrymale sont
inclues dans ce groupe ainsi que les lésions du globe
oculaire qui sont I'apanage du chirurgien ophtalmologue.
Les extensions a partir des structures adjacentes, les
métastases hématogenes et les syndromes lymphoproli-
fératifs constituent les pathologies tumorales secondaires
[3]. Chez I'adulte, les tumeurs orbitaires les plus rencon-
trées sont les tumeurs lymphomateuses, les ménin-
giomes et les hémangiomes caverneux [2-3] ; les kystes
dermoides, les hémangiomes capillaires et les rhabdo-
myosarcomes constituent I'essentiel de la pathologie
pédiatrique [4-5]. Cliniquement, le maitre symptome est
I'exophtalmie, résultant de I'effet de masse tumoral sur le
globe oculaire ; les troubles de I'acuité visuelle, la diplo-
pie, les troubles de la mobilité oculaire ou des anomalies
pupillaires se voient par invasion ou compression du
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contenu orbitaire [2]. La prise en charge de ces tumeurs
peut varier de la simple surveillance pour les petites
Iésions asymptomatiques a I’'exérése chirurgicale pour les
tumeurs plus volumineuses et symptomatiques [6].
L’approche chirurgicale est dans ce cas déterminée par la
taille, I'extension et la localisation tumorale.

A travers une série de 13 patients présentant une tumeur
orbitaire, on va essayer de résumer leurs caractéristiques
cliniques et radiologiques ainsi que les modalités de leur
prise en charge chirurgicale.

MATERIEL ET METHODES

Il s’agit d’'une étude rétrospective portant sur 13 cas de
tumeurs orbitaires colligés entre 2004 et 2010. Pour tous
les patients on a relevé 'age, le sexe, le délai de consul-
tation et les différents signes cliniques aprés un examen
ophtalmologique (exophtalmie, rougeur et douleur oculai-
re, oculomotricité, acuité visuelle et fond d’ceil, étude du
rebord orbitaire et la présence ou non de larmoiement).
La localisation de la tumeur, sa taille et ses rapports avec
les structures adjacentes ont été déterminés par I'image-
rie préopératoire essentiellement la TDM et L'IRM orbitai-
re. La prise en charge a été chirurgicale dans tous les cas
avec un suivi post opératoire précisant les différents
résultats et complications.
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RESULTATS
Nos patients étaient répartis en 10 femmes et 3 hommes
avec un age moyen de 36 ans ( 1-73 ans). L'exophtalmie
était le maitre symptdme retrouvée dans 92% des cas,
elle était axile dans 9 cas/13. Les troubles visuels étaient
observés chez 53% des patients, le larmoiement s’était
manifesté chez 3 patients et un seul cas a présenté des
troubles de I'oculomotricité. L'acuité visuelle était super-
ieure ou égale a 7/10 dans 61% de cas. Un patient avait
une cécité. Un oedéme ou une hyperhémie papillaire a
était notée dans 4 cas au fond d’oeil et une atrophie
optique dans un cas.

Le délai de consultation allait de quelques semaines a 4
ans avec une moyenne de 10 mois. Tous les patients
avaient bénéficié d’une imagerie préopératoire. Le traite-
ment était chirurgical dans tous les cas, la voie d’abord
était en fonction de la localisation tumorale .

Selon les données de I'examen anatomopathologique de
la piece opératoire, notre série a comporté un :

- un hémangiome caverneux dans 5 cas (38%)

- une tumeur mixte dans 4 cas (30%)

- un neurinome dans 2 cas (15%)

- un kyste hydatique dans 1 cas (7%)

- un angiome dans 1 cas (7%)

Hémangiomes caverneux (5 cas)

L’age moyen de nos patients était de 23 ans avec un sex
ratio (F/H) de 4/1. Une exophtalmie axile était retrouvée
chez tous les patients, elle était douloureuse dans un cas;
I’acuité visuelle était diminuée chez deux patients en com-
paraison avec l'acuité controlatérale, une cécité avec
atrophie optique au fond d’ceil était observée dans un cas.
Tous nos patients ont bénéficié d’une imagerie ; la TDM
orbitaire pratiquée chez 4 patients a montré une lésion
rétro-oculaire intraconale prenant le contraste aprées injec-
tion, le nerf optique était refoulé dans 2 cas, des calcifica-
tions intra-tumorales sont été observées dans 1 cas ;
'IRM pratiquée chez un seul patient a montré une masse
retro-oculaire intraconale en isoT1 et hyperT2 (fig1,2).
Tous les patients ont été traités par orbitotomie externe
par voie coronale avec énucléation de la tumeur, celle-ci
était de couleur rouge brun, bien circonscrite et encapsu-
lée (fig 3) avec un examen anatomopathologique
concluant a un cavernome orbitaire dans tous les cas. La
moyenne de séjour hospitalier post-opératoire était de 5
jours. Un seul cas de diplopie transitoire a été observé.
Aucune autre complication ni récidive n’ont été notées
avec un recul moyen de 6 mois.
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Fig. 1 : TDM : Masse rétro oculaire intraconale
avec présence de calcifications

Fig.2 : IRM : Masse rétro oculaire, intraconale en iso signal
T1 (a) et hyper signal T2 (b).

Fig. 3 : Piéce opératoire : tumeur rouge-brun,
bien circonscrite et encapsulée.

Tueurs mixtes (4 cas)

Il s’agissait de 3 femmes et 1 homme, leur &ge moyen
était de 49 ans. L'exophtalmie était le motif de consulta-
tion dans tous les cas, celle-ci était douloureuse avec pré-
sence de larmoiement chronique dans 2 cas, notre exa-
men avait noté une tuméfaction du rebord orbitaire
supero-externe responsable d’une exophtalmie non axile
dans deux cas, un patient avait une acuité visuelle a 1/10.
Alimagerie la tumeur était extraconale dans 3 cas et intra
et extraconale dans un cas, I'aspect TDM était celui d’'une
formation tissulaire bien limitée comblant I'angle supero-
externe de l'orbite avec un important rehaussement inho-
mogeéne aprés injection (fig.4). A 'IRM les Iésions étaient
en isoT1, hyperT2, avec un rehaussement homogéne a
l'injection de gadolinium (fig.5). L'exéréxe tumorale par
orbitotomie latérale a été pratiquée dans 2 cas, par voie
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sourciliere pour le premier et par incision coronale dans
le deuxieme. Un patient avait bénéficié d’un abord direct
transcutané par voie sourciliere et le quatrieme a été
abordé par une orbitotomie latérale par voie coronale
associé a une voie transconjonctivale. Les complications
rencontrées étaient la parésie sourciliére et la sécheresse
oculaire. Une récidive tumorale a été observée dans un
cas (fig.6). Le recul moyen était de 5 mois et demi.

Fig. 4 : TDM : tumeur de I’angle supéro-externe de I'orbite
prenant le contraste de fagcon hétérogéne refoulant le nerf
optique et le muscle latéral (b).

RPN
Fig. 5 : IRM : Iésion a développement extra et intraconal,
en isoT1 (a), hyperT2 (c), prenant le contraste de facon

homogeéne (b) refoulant les muscles droits externe et
supérieur ainsi que le nerf optique.
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Fig. 6 : IRM : Récidive d’une tumeur mixte.

Neurinomes (2 cas)

Le premier cas était celui d’'une patiente de 30 ans qui
consultait pour une exophtalmie gauche depuis 2 mois
avec flou visuel. L'examen avait retrouvé une acuité
visuelle a 6/10 avec un cedéme papillaire au FO ; 'IRM
orbitaire avait montré une lésion intraconale de 25 mm en
hypoT1 et hyperT2 prenant intensément le Gadolinium et
refoulant le nerf optique (fig.7). La résection tumorale a
été faite par orbitotomie latérale par voie coronale, I'exa-
men anatomopathologique avait conclu & un neurinome
du nerf optique. L’évolution a été marquée par la surve-
nue d’une diplopie transitoire. Le deuxiéme patient était
un nourrisson de 1 an présentant une masse palpébrale
inferieure refoulant en arriére le globe oculaire avec une
microphtalmie majeure ; I’échographie et I'lRM avaient
montré une formation kystique extraconale interne (fig.8),
I'abord a été direct par voie sous ciliaire inferieure avec
exérese de la masse tumorale dont I'examen histologique
a révélé un neurinome orbitaire.

Fig. 7 : IRM : Iésion intraconale en hyper signal modéré en
T2 (a,b), prise de contraste intense aprés injection de
Gadolinium (c).
Le nerf optique est refoulé en dedans (a, fleche) .
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Fig. 8 : échographie orbitaire: Formation kystique, cloison-
née ( fleches), de 24 x 18 mm (a), refoulant le globe
oculaire (b) qui est de taille trés réduite.

Kyste hydatique (1 cas)

C’était un patient de 72 ans qui consultait pour une
exophtalmie douloureuse et baisse de l'acuité visuelle
évoluant depuis 9 mois. L'examen avait trouvé un globe
dévié en bas et en dedans avec diminution nette de I'ab-
duction, la TDM orbitaire montrait une formation de den-
sité liquidienne comblant la partie postéro-externe de I'or-
bite gauche de 38 mm de grand axe prenant le contraste
en périphérie ( fig.9), le diagnostic d’hydatidose intra-orbi-
taire a été évoqué et confirmé par la sérologie hydatique.
La tumeur a été reséquée sans effraction capsulaire par
orbitotomie latérale par voie coronale apres injection de
sérum salé hypertonique. L'évolution a été favorable avec
un recul de 7 mois.

i

Fig. 9 : TDM : coupe sagittale (a) et axiale (b) : formation de
densité liquidienne intra et extra conique prenant le
contraste en périphérie (fleche).

Angiome (1 cas)

Il s’agissait d’'une patiente de 53 ans qui consultait pour
une exophtalmie gauche non douloureuse évoluant
depuis 7 mois. L'acuité visuelle, 'oculomotricité et I'exa-
men du fond d’ceil étaient normaux ; 'imagerie IRM mon-
trait une tumeur de 12 mm intraconique en hypoT1 et
isoT2 prenant le contraste a linjection de gadolinium
(fig.10). L'exérése était pratiquée par orbitotomie externe
par voie coronale avec un examen histologique concluant
a un angiome orbitaire ; I’évolution post opératoire a été
marquée par I'apparition d’'une parésie sourciliere gauche
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Fig. 10 : IRM: Lésion intraconale en hypo signal T1 (a), iso
signal T2 (b), prenant le contraste apreés injection (c). La
lésion est située sous le nerf optique (a, fleche)

DISCUSSION
Les masses orbitaires ont des étiologies variées, ne com-
portant pas uniquement les tumeurs au sens anatomopa-
thologique strict, mais également les masses orbitaires de
nature non tumorale [7]. La classification de ces tumeurs
n’est pas simple vu la diversité des tissus constituant et
occupant la cavité orbitaire [8] ; plusieurs classifications
sont utilisées et sont plus ou moins superposables tel que
celle d’Adenis et Morax en 2008 ; Shiel et al en 2004 ou
celle de Garity and Handerson en 2007. Une classification
des tumeurs orbitaire a été proposée dans le rapport de
neurochirurgie en 2010 traitant les tumeurs de l'orbite [9].
En effet, une classification purement anatomopatholo-
gique n’est guére satisfaisante pour le chirurgien, a I'op-
posé, une classification topographique est plus utile car
elle divise les tumeurs orbitaires en trois catégories :
intraconale, extraconale et intracanaliculaire [10,11].
Cette distinction se base sur les rapports entre la tumeur
et le cone musculaire, celui-ci est formé par les muscles
du rectus extra-oculaire et leurs septas intermusculaire.
Les manifestations cliniques des tumeurs orbitaires étant
peu spécifiques ( exophtalmie, diplopie, baisse de I'acuité
visuelle, douleurs ou inflammation orbitaire), I'imagerie
occupe une place majeure dans la démarche diagnos-
tique, permettant de préciser le siege de la lésion, sa
structure, sont retentissement sur les composants orbi-
taires ; elle permet aussi de réaliser un bilan d’extension
et permet souvent un diagnostic étiologique de probabili-
té voir de certitude, elle repose essentiellement sur I'IlRM,
la TDM se trouve indiquée surtout dans les Iésions modi-
fiant le cadre orbitaire, I'échographie reste réservée pour
les masses antérieures ou vasculaires [12]. Avec I'aide de
ces avancées diagnostiques et le développement des
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techniques chirurgicales, une approche directe des diffé-
rentes composantes de l'orbite est aujourd’hui tout a fait
possible [13,14] ; les premiéres publications dans la chi-
rurgie orbitaire ont traité I'abord direct de la paroi latérale
de l'orbite [11,15], depuis, plusieurs voies d’abord ont été
développées. En 1888, Kronlein utilisa pour la premiére
fois I'orbitotomie latérale pour I'exérese d’un kyste der-
moide orbitaire [16], cet abord constitue le traitement de
choix des tumeurs situées au dessus, au dessous ou en
dehors du nerf optique, il utilisa alors une incision directe-
ment en regard de la paroi latérale de I'orbite [17]. Kocher
en 1938 proposa une incision sourciliere en forme de S
permettant une meilleure exposition et une moindre cica-
trice [17] ; l'avantage esthétique a été aussi le souci de
Bourget qui a pratiqué en 1924 la canthotomie externe
associée a une incision transconjonctivale [11,18].
L'incision coronale, utilisée chez 9 de nos patients, évite
également la cicatrice du visage au détriment d’une dis-
section plus longue [19] ; une fois le cadre orbitaire expo-
sé, le muscle temporal est écarté mettant en évidence la
paroi orbitaire latérale, 'osteotomie est alors faite a ce
niveau et la péri orbite est incisée en regard de la tumeur,
une dissection progressive et une cautérisation bipolaire
permettent une exérese propre et exsangue pour la plu-
part des tumeurs bénignes, pour les tumeurs malignes
souvent adhérentes aux tissus adjacents, la chirurgie est
plus laborieuse et un contr6le histologique des limites
d’exérese s'impose[3] ; pour aborder les tumeurs intraco-
nales on procéde a une rétraction ou une désinsertion du
muscle rectus latéral, celui-ci est rattaché au globe ocu-
laire en fin d’intervention. Aprés fermeture de la péri orbi-
te, le fragment du cadre orbitaire latéral obtenu par osteo-
tomie est replacé et fixé par des fils d’acier, Kronlein lais-
sait ce fragment pédiculé au fascia temporalis afin d’évi-
ter la dépression de la fosse temporale due a la désinser-
tion du muscle temporal [20] ; dans notre série, apres
reconstitution du cadre, le muscle temporal est suturé a
son point d’insertion.

Pour les tumeurs situées en bas et médialement par rap-
port au nerf optique, un abord antérieur est utilisé per-
mettant un accés direct a la lésion [21], dans ce cas l'in-
cision peut étre transcutanée comme décrite par Linch en
1921 ou encore transconjonctivale [22] ; 'accrochage et
la rétraction des muscles rectus inférieur et oblique infé-
rieur offrent une large exposition du compartiment antéro-
médial de I'orbite [23]. Dans certains cas de tumeurs pro-
fondes difficilement accessibles, une voie combinée est
indiquée, associant un abord antérieur a une ostéotomie
latérale ; en effet la dépose du rebord orbitaire latéral per-
met un déplacement externe du globe oculaire offrant
ainsi un meilleur acces aux Iésions médiales profondes et
évite les dissections aveugles [20].

A coté de ces voies d’abord transorbitaires, on retrouve
les différentes approches neurochirurgicales transcra-
niennes ; la technique décrite initialement par Dandy en
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1913, consiste a trépaner le toit orbitaire, offrant ainsi un
acces a toute la partie supérieure de l'orbite [24]. Frazier
a décrit 'approche transcranienne combinée a une orbi-
totomie supérieure [25], celle-ci a été modifiée a plusieurs
reprises, elle consiste a déposer I'arcade sourciliere et la
partie antérieure du toit de I'orbite, soit en un seul temps
en taillant un volet fronto-orbitaire en monobloc, soit en
deux temps a travers un volet frontal [11] ; cette voie est
indiquée pour les tumeurs volumineuses situées au des-
sus du nerf optique [26] ; elle offre également la possibili-
té d’aborder les lésions de I'apex orbitaire et de la fissure
orbitaire supérieure ( gliomes, méningiomes, lym-
phomes), I'accés a ces régions est également possible
par la voie ptérionale [27], une voie standard trés bien
décrite dans la littérature neurochirurgicale.

Les lésions de la base orbitaire, en contact direct avec le
sinus maxillaire, peuvent étre abordées directement par
voie transantrale. Kennerdel et al ont utilisé cette tech-
nique pour des tumeurs de I'apex orbitaire situées entre
le nerf optique et le muscle rectus inférieur [28]. La voie
endoscopique endonasale a été depuis les années 1980
un outil d’aide pour la chirurgie orbitaire classique [32],
depuis la chirurgie endonasale a été validé pour le traite-
ment des exophtalmies thyroidiennes, et les décompres-
sions des neuropathies optiques traumatiques résistantes
aux corticoides. Quelques cas d’exérése de tumeurs orbi-
taire par voie endoanasale sont rapportés dans la littéra-
ture ; Mir-Salim et Berghaus ont pratiqué la voie endo-
scopique transethmoidale pour I'exérése d’'un hémangio-
me intraconal postérieur situé en dedans du nerf optique
[29] ; McKinney et al ont réalisé par cette voie I'exérese
de six tumeurs orbitaires a localisation intraconale [33].
Selon McKinney, cette chirurgie orbitaire endonasale doit
obéir a certains principes anatomiques clefs.
Premierement, il est indispensable de ne pas croiser le
nerf optique, ainsi une tumeur située latéralement au nerf
est une contre indication absolue a I'approche endonasa-
le. Secondairement, le passage a travers la lame papyra-
cée doit se faire au dessous du niveau du foramen eth-
moidal afin d’éviter la blessure des artéres ethmoidales
réduisant ainsi le risque d’hémorragie rétrobulbaire et de
cécité. En fin, en cas de lésions intraconales, la dissec-
tion doit se faire entre deux groupes musculaires plutét
qu’a travers un seul muscle préservant ainsi la fonction
oculomotrice.

La complication la plus sérieuse de la chirurgie orbitaire
est la cécité, pouvant survenir soit par atteinte nerveuse
directe (traction, contusion ou section), soit indirectement
par une atteinte per-opératoire de la vascularisation ner-
veuse [20]. La diminution de 'acuité visuelle, la diplopie et
les ptosis peuvent également se voir et sont générale-
ment résolutifs [26], d’autres complications sont obser-
vées dans certaines voies d’abord, comme la parésie
sourciliere rencontrées dans notre série chez deux
patients abordés par voie coronale ; des effets indési-
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rables peuvent étre spécifiques a la Iésions elle-méme,
c’est le cas de la sécheresse oculaire vue chez un de nos
patients opéré pour une tumeur de la glande lacrymale.
L'utilisation de la neuronavigation par certaines équipes a
considérablement réduit le risque opératoire [30], les
structures anatomiques intra-orbitaire étant fixes, ce dis-
positif offre une extréme précision chirurgicale [31]. Pour
certaines tumeurs telles que les hémangiomes caver-
neux, le recours aux instruments a radio-fréquence, utili-
sant des ondes a hautes fréquences (4MHZ), permet une
section précise et une coagulation efficace avec un faible
effet thermique, ce qui protége les tissus de voisinage et
réduit le risque d’endommager le nerf optique [15].
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