Tumeurs du fond d’ il

Pseudo-melanomes
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es diagnostics différentiels du mélanome choroidien sont principalement les autres
lésions pigmentées du fond d'ceil. La plupart d’entre elles sont bénignes mais on peut
aussi retrouver des lésions malignes comme des métastases pigmentées, la rare trans-
formation d’'un mélanocytome ou encore un trés rare adénocarcinome de l'épithélium
pigmentaire.

Métastases pigmentées

Il est important de savoir diagnosti-
quer des métastases choroidiennes, car
elles font découvrir un cancer primitif
méconnu dans environ 25% des cas. Elles
se présentent habituellement comme
des lésions mal limitées jaunatres ou
achromes au fond d’'ceil, mais peuvent
parfois étre pigmentées comme dans les
tumeurs carcinoides (2% des métastases
choroidiennes) (figure 1).

A UOCT, on retrouve un aspect ondulé
de U'épithélium pigmentaire (EP) carac-
téristique, dit « lumpy bumpy».

En angiographie a la fluorescéine, la Figure 1. Rétinophotographie couleur d’'une métastase pigmentée
lésion est hypofluorescente au temps précoce d’une tumeur carcinoide pulmonaire (photo : Dr Matet, Institut Curie).
puis peut prendre le contraste de maniére hétéro-
géne (pin points). En angiographie ICG, on retrouve
une hypofluorescence tout le long de la séquence,
avec un respect de l'architecture choroidienne.
Cette hypofluorescence en ICG est utile pour
détecter des petites lésions, notamment sur U'ceil
adelphe, afin de déterminer si le traitement par
radiothérapie doit étre uni- ou bilatéral.

L'échographie en mode B retrouve une lésion
uniforme a réflectivité irréguliére sans excavation
choroidienne en général.

Mélanocytomes

Il s'agit de tumeurs bénignes trés pigmentées,
de localisation papillaire et asymptomatique.
Leur transformation maligne est possible dans 1
a 2% des cas, justifiant une surveillance annuelle.

A l'angiographie, le mélanocytome est hypo-
fluorescent par effet masque pigmentaire sur Centre hospitalier national d’'ophtalmologie
toutes les séquences (figure 2). des Quinze-Vingts, Paris

Figure 2. Mélanocytome. A. Rétinophotographie couleur montrant la lésion
papillaire pigmentée. B. Cliché en autofluorescence. C. Coupe OCT passant
par la lésion [photo : Dr Frau, CHNO des Quinze-Vingts].
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Adér;ome’et adénocarcinome
de Uepithelium pigmentaire

Ce sont des tumeurs trés rares, avec quelques cas
isolés rapportés dans la littérature. Ils peuvent survenir
de novo ou secondairement a d'autres pathologies oculai-
res. Ils présentent cliniquement une pigmentation plus
superficielle que les lésions choroidiennes, décrite comme
«brun-noir» mais qui est inconstante.

En angiographie a la fluorescéine, la lésion est limi-
tée par le masquage induit par la pigmentation tumo-
rale.

L'échographie B retrouve une réflectivité variable, mais
plus importante que celle d'un mélanome choroidien, et
l'absence d’excavation choroidiennes.

Hypertrophie congénitale
de Uépithélium pigmentaire (HCEP)

Cette lésion bénigne d'hyperpigmentation est due a la
différenciation aberrante des cellules de UEP. Elle peut
étre isolée ou multifocale (dans cette derniére forme, il
faut rechercher une polypose adénomateuse familiale,
ou syndrome de Gardner). LHCEP se présente comme une
tache pigmentée plane, aux limites tres nettes, éven-
tuellement entourée d'un fin liseré pigmenté, et on observe
parfois des lacunes dépigmentées au sein de la lésion.
On la découvre généralement de maniere fortuite car elle
est asymptomatique.

Figure 3. Hypertrophie
congénitale de ['épithélium
pigmentaire.

A et B. Photos couleur.

C. Cliché en autofluorescence.
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L'aspect OCT retrouve une disparition de la rétine
externe en regard de la lésion. La lésion est hypo-auto-
fluorescente par perte de la lipofuscine dans U'EP atteint.

L'aspect en angiographie a la fluorescéine (qui n’est pas
nécessaire au diagnostic) est celui d'une lésion hypo-
fluorescente tout au long de la séquence (figure 3).

La transformation en adénome ou adénocarcinome de
UEP est rarissime, mais possible.

Hamartome combiné de Uépithélium
pigmentaire et de la rétine

ILs’agit d'une tumeur bénigne rare, unilatérale, affec-
tant principalement les sujets jeunes. Leur localisation
est souvent postérieure et parfois parapapillaire. Lhamar-
tome se présente sous la forme d’une lésion peu épaisse
a pigmentation noiratre mal délimitée, associée a une
zone sus-jacente d’épaississement rétinien et de modi-
fication des trajets vasculaires. L'angiographie a la fluo-
rescéine met en évidence des vaisseaux raréfiés souvent
tres tortueux et télangiectasiques a sa surface, avec dif-
fusion aux temps tardifs.

Ces tumeurs peuvent se compliquer de membranes
épirétiniennes, d"hémorragies, voire de décollements de
rétine exsudatifs.

Léiomyomes

Ce sont des tumeurs bénignes, trés rares, touchant
des sujets jeunes. Le diagnostic différentiel avec le méla-
nome uvéal est tres difficile et malheureusement souvent
fait a lanalyse histologique. Elles sont composées de
cellules neuromusculaires, dont la localisation préfé-
rentielle est l'uvée antérieure. A 'échographie B, on
retrouve une iso- ou
une hypoéchogénicité,
avec toutefois une
choroide préservée en
regard (figure 4).

Figure 4. Léiomyome.

A. Tumeur pigmentée
inférieure visible en
examen lampe a fente.

B. Lésion trés antérieure
et inférieure génant
l'examen du fond d’ceil
(photo : Dr Matet, Institut
Curie).
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Tumeurs du fond d’ceil

Hématomes

Les hématomes sous-rétiniens (figure 5) sont fréquents
chez les personnes agées, en particulier en cas de trai-
tement par anticoagulants oraux. On peut les retrouver
au pole postérieur (DMLA, néovaisseaux du myope fort
notamment) ou en périphérie (choriorétinopathie hémor-
ragique exsudative périphérique) (figure é). La présence
de drusen et l'examen de l'ceil controlatéral facilitent le
diagnostic. Les hématomes sous-rétiniens peuvent faire
suspecter a tort une tumeur pigmentée, d’autant que cer-
tains mélanomes choroidiens peuvent étre associés a
des hémorragies. Le role de limagerie est primordial.

L'angiographie est habituellement peu conclusive avec
une hypofluorescence par effet masque du sang, elle peut
parfois dévoiler des néovaisseaux.
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L'angiographie grand champ est d'une grande utilité
pour la détection de néovaisseaux périphériques. L'écho-
graphie en mode B est variable mais habituellement hété-
rogéne. LIRM avec injection de gadolinium et léchodoppler
oculaire sont souvent une aide diagnostique précieuse.
L'IRM montrera une lésion en hypersignal T1 sans prise
de contraste centrolésionelle apres linjection de gadoli-
nium. L'échodoppler ne retrouve pas de contingent tis-
sulaire vascularisé intralésionnel. Lattitude recommandée
en cas de doute persistant est une surveillance rappro-
chée. Dans le cas d'un hématome, on peut s'attendre, au
contréle échographique a 1 mois, a une évolution favorable
avec régression du volume lésionnel.

Figure 5. Hématome maculaire

sur DMLA. A. Rétinophotographie
couleur montrant la lésion pigmentée
maculaire. B.Angiographie a la
fluorescéine montrant une diffusion
hétérogéne dans la lésion sans «pin
points » et un effet masque autour.
C.Angiographie a la fluorescéine
montrant la présence de vaisseaux
au centre et un effet masque autour.
D. Coupe OCT maculaire datant de

3 ans avant l'apparition de la masse :
remaniements pigmentaires, atrophie
et fibrose sous-rétinienne avec
exsudation rétinienne. E. Coupe OCT
passant par la lésion. F. Echographie
B montrant une lésion hétérogéne
plutdt hyperéchogéne avec des
lacunes et des calcifications.

Figure 6. Choriorétinopathie
hémorragique exsudative
périphérique. A. Photo grand champ
du fond d’ceil montrant des
remaniements hémorragiques
périphériques d’ages différents.
B.Angiographie a la fluorescéine
montrant un effet masque

des hémorragies et de la fibrose,

et une diffusion le long d'une frange
de fibrose sous-rétinienne.

C. Photo grand champ du fond d’ceil
controlatéral montrant des cicatrices
d’hématomes et des remaniements
périphériques. D. Coupe OCT passant
dans la zone remaniée [coupe sur A}
montrant un mélange de fibrose

et de sang en intrarétinien associé

a un cedeme rétinien.
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Tumeurs
vasoproliferatives

Les tumeurs vasoprolifératives (Reac-
tive Retinal Astrocytic Tumor] sont des
lésions vasculaires et gliales périphé-
riqgues responsables d’exsudats secs et
de décollements de rétine exsudatifs
pouvant mimer une tumeur choroidienne
pigmentée.

Alangiographie, on retrouve une lésion
périphérique avec des télangiectasies qui
prennent le contraste rapidement et une
diffusion dans le décollement séreux réti-
nien (figure 7).

L'échographie B montre une lésion
hétérogene suprachoroidienne, et parfois
le décollement séreux rétinien associé.

Figure 7. Tumeurs vasoprolifératives [RRAT).

Pour en savoir plus

A. Photo grand champ du fond d’ceil montrant un aspect de
décollement séreux rétinien supérotemporal associé a des
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télangiectasies vasculaires périphériques. C. Coupe OCT passant
par la lésion bulleuse montrant un décollement séreux rétinien.

E. Echographie en mode B montrant une lésion gliale isoéchogéne
associée a un décollement séreux rétinien.

Zografos L. Tumeurs intraoculaires. Rapport SFO. 2002.
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