UNIVERSITE

DE GENEVE Archive ouverte UNIGE

https://archive-ouverte.unige.ch

Article scientifique 2020 Published version

This is the published version of the publication, made available in accordance with the publisher’s policy.

Meling, Torstein; Steffen, Heimo

How to cite

MELING, Torstein, STEFFEN, Heimo. Hémangiome caverneux de I'orbite: diagnostic et prise en charge.
In: Revue médicale suisse, 2020, vol. 16, n° 713, p. 2135-2139.

This publication URL:  https://archive-ouverte.unige.ch/unige:147618

© This document is protected by copyright. Please refer to copyright holder(s) for terms of use.


https://archive-ouverte.unige.ch
https://archive-ouverte.unige.ch/unige:147618

OPHTALMOLOGIE

Hémangiome caverneux de l’orbite:
diagnostic et prise en charge

Pr TORSTEIN R. MELING® et Pr HEIMO STEFFEN®

Rev Med Suisse 2020; 16: 2135-9

’hémangiome caverneux (ou angiome) de Porbite (HCO) est une
malformation veineuse encapsulée bénigne et la Iésion primaire la
plus courante de Iorbite chez P’adulte. Elle survient plus souvent
chez les femmes. Ces lésions peuvent provoquer une proptose
unilatérale (exophtalmie), des lésions du nerf optique et d’autres
signes de pathologie orbitaire, avec une déficience visuelle.
Lorsqu’un HCO est suspecté, Péchographie, le scanner ou 'IRM sont
une aide précieuse pour son diagnostic définitif. Lorsque ’HCO
est symptomatique, une prise en charge chirurgicale multidis-
ciplinaire par un spécialiste de la chirurgie orbitaire doit étre
envisagée.

Cet article vise a présenter la prise en charge chirurgicale du
HCO. Les classifications topographiques et les approches chirur-
gicales sont également discutées.

Cavernous hemangioma of the orbit : diagnosis and
management

The cavernous hemangioma (or angioma) of the orbit (HCO) is a
benign, encapsulated venous malformation and the most common
primary lesion of the orbit in adults. It occurs more often in women.
These lesions can cause a unilateral proptosis (exophthalmos),
optic nerve damage and other signs of orbital pathology, with
varying degrees of visual impairment.

When an HCO is suspected, ultrasound, scanner or magnetic reso-
nance imaging (MRI) are a valuable aid to its definitive diagnosis.
When HCO is symptomatic, multidisciplinary surgical management
by a trained specialist in orbital surgery should be considered.

This article aims to present the surgical management of HCO. Topo-
graphic classifications and surgical approaches are also discussed.

INTRODUCTION

L’hémangiome (ou angiome) caverneux de ’orbite (HCO) est
une malformation veineuse bénigne, encapsulée, au sein de
laquelle sont présents de nombreux canaux vasculaires plus
ou moins dilatés. II s’agit de la lésion primaire de P’orbite la
plus courante chez ’adulte. Les HCO représentent 4% de
toutes les tumeurs orbitales et 9 a 13% de tous les cavernomes
intracriniens."” HCO se présente généralement dans les
quatrieme et cinquieme décennies de la vie et touche plus
souvent les femmes.*® Ces lésions occupent le plus souvent
I’espace orbitaire intraconal et peuvent de fait provoquer une
proptose (exophtalmie) unilatérale. Des lésions du nerf
optique et d’autres signes de pathologie orbitaire peuvent
étre retrouvés, avec un degré variable d’altération visuelle.
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Lorsquun HCO est suspecté, ’échographie, le scanner ou
PIRM sont une aide précieuse a son diagnostic définitif,
nécessaire a la prise en charge systématique des patients.
Lorsqu’il est symptomatique, une prise en charge chirurgicale
multidisciplinaire doit étre envisagée.

Cet article présente la prise en charge chirurgicale des HCO
dans la perspective d’une approche multidisciplinaire. Les
classifications topographiques et les abords chirurgicaux sont
également discutés.

GENERALITES

Les HCO sont des pelotes vasculaires encapsulées; pour cette
raison, le terme hémangiome caverneux, bien que fréquem-
ment utilisé dans la littérature, semble ne pas correspondre a
la nature tout a fait bénigne de la maladie. Les HCO doivent
plutot étre percus comme des malformations veineuses
caverneuses (MVC).® En effet, il s’agit d’'une malformation
vasculaire bénigne caractérisée par de multiples canaux
vasculaires recouverts de cellules endothéliales. La struc-
ture stromale, abondante et hypercellulaire, présente des
caractéristiques histologiques témoignant d’une activité néo-
vasculaire.” Enfin, les MVC sont délimitées par une capsule
compacte et bien définie.’® Le plus souvent, la 1ésion est
unique.*%"

Les cestrogenes et la progestérone semblent avoir un effet sur
la progression des MVC, ce qui peut expliquer la prévalence
plus élevée de la pathologie chez les femmes.* Par ailleurs,
leur taille chez les femmes ménopausées serait stable, voire
diminuée,"" comme cela peut étre observé dans d’autres types
de lésions hormonosensibles telles que les méningiomes."

SIGNES ET SYMPTOMES CLINIQUES

Les MVC sont le plus souvent retrouvées au niveau du tiers
médian de orbite, latéralement au nerf optique.’ De par leur
croissance et leur localisation, leur présence dans I'espace
intraconal peut conduire a une proptose progressive, laquelle
représente le signe le plus couramment observé (environ 70%
des cas). La proptose peut également s’accompagner dun
déplacement du globe oculaire vers le bas (figure 1).*"
Lorsqu’elle est présente, son degré de progression est variable.
Toutefois, elle est estimée a environ 2 mm par an, tandis que la
proptose moyenne observée lors de la premiere consultation
est quant a elle estimée a 5 mm."” Enfin, "augmentation volu-
métrique des lésions est évaluée a environ 0,2 cm® par an sur
des séries récentes."
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FIG 1

Imagerie par résonance magnétique préopératoire

Séquences axiales d’IRM T1 en suppression de graisse (A), avec injection de gadolinium (B), et T2 (C) démontrant un hémangiome caverneux de Forbite droite.

Apres la proptose, la détérioration visuelle est le deuxieme
signe le plus fréquent des MVC. Dans les séries les plus
grandes, ’acuité visuelle est altérée de maniere variable chez
environ 50% des patients* et une atteinte de I’'oculomotricité
est observée chez 20 4 30% des patients."”

La ptose mécanique et I’érosion cornéenne sont rares. La
vision floue - pouvant témoigner d’un changement hyper-
métropique (rare) provoqué par une indentation postérieure
du globe oculaire — peut étre observée. La vision double, un
gonflement palpébral et une sensation d’induration orbitaire
sont moins fréquemment rapportés.“™*"® Tres rarement, des
symptdmes visuels aigus secondaires a une hémorragie
lésionnelle peuvent se produire.’™" Ils sont généralement ré-
versibles a moins qu'une modification permanente de la lon-
gueur axiale du globe oculaire ne se produise ou que la fonc-
tion du nerf optique soit compromise, entrainant une défi-
cience visuelle irréversible.”

DIAGNOSTIC ET EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Les examens complémentaires par imagerie jouent un role
primordial dans le diagnostic des MVC, permettant — d’une
part — de les différencier des tumeurs malignes de I'orbite.
D’autre part, ils permettent aux chirurgiens d’évaluer les
facteurs pronostiques d’une éventuelle opération (tableau 1).

Les lésions imitant les MVC sont généralement bénignes, mais
ont des relations différentes avec les tissus environnants, ce
qui peut compliquer la prise en charge chirurgicale si elles ne
sont pas correctement identifiées. Les diagnostics différen-
tiels principaux (parfois difficiles a faire radiologiquement)
sont: 1) les tumeurs fibreuses solitaires; 2) les malformations
lymphatiques et 3) les schwannomes orbitaires.'**'

Ultrasonographie

L’échographie orbitaire est une méthode rapide et non invasive.
Elle permet la détection, la localisation, la mesure et I'iden-
tification des MVC avec une spécificité et une sensibilité

élevées.” La réflectivité haute, la régularité structurelle et
Patténuation modérée des ultrasons sont trois caractéris-
tiques typiques des MVC. Par ailleurs, '’échographie permet
de mettre en évidence la forme arrondie de la Iésion, ainsi que
ses relations topographiques avec le globe oculaire, le nerf
optique et la paroi orbitaire. Enfin, une déviation importante
du nerf optique peut étre observée. Aucun flux vasculaire
n’est visualisé au Doppler, les MVC étant des 1ésions a tres
faible débit.

Tomodensitométrie

La tomodensitométrie (CT) avec injection de produit de
contraste est supérieure a ’échographie dans la détection des
lésions vasculaires orbitaires.”? L’apparence typique d'une
MVC au CT est une masse intraconale épargnant I’espace
triangulaire apical, souvent située dans le cone musculaire

Caractéristiques essentielles de
Phémangiome caverneux de Porbite

TABLEAU 1

Le tableau indique les caractéristiques selon la technique d’imagerie utilisée.

Ultrason

A-scan Réflectivité élevée, structure réguliere et atténuation modérée
des échos

B-scan Capsulé, réflectivité moyenne a élevée et aucun signe de

vascularisation interne

Tomodensitométrie

cT Masse bien circonscrite avec densité homogene des tissus mous
et possible remodelage osseux (rarement érosion)

2136

CT avec Prise de contraste proportionnellement moins homogene que
contraste les muscles
IRM
T Iso-intensité par rapport aux muscles extraoculaires et a la
matiére grise; hypo-intensité par rapport a la graisse
T1 avec Prise de contraste hétérogene lors des séquences précoces, qui
contraste devient homogene dans les séquences tardives
T2 Hyperintensité par rapport aux muscles extraoculaires, a la
graisse et au cerveau
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supéro-externe, présentant des marges bien définies et une
forme arrondie, ovoide ou - plus rarement - lobulée.” La
densité est homogene et semblable a celle des tissus mous
environnants, avec une prise de contraste proportionnel-
lement moins homogene que les muscles extraoculaires.”

IRM

La CT et PIRM livrent des informations complémentaires
dans Iévaluation préopératoire de cette 1ésion. Une MVC
typique apparait comme une masse homogene bien définie
montrant une iso-intensité ou une légere hypo-intensité
dans les séquences T1 et une hyperintensité par rapport aux
muscles extraoculaires dans les séquences T2.2% Apres
injection de gadolinium, la prise de contraste est hétérogene
lors des séquences précoces, puis devient homogene dans les
séquences tardives (figure 1).

TRAITEMENT CHIRURGICAL

Lorsque la MVC est symptomatique (soit a cause d’une baisse
de la vision ou alors en raison de I’exophtalmie prononcée),
'indication au traitement chirurgical est retenue; avec comme
but la résection complete de la 1ésion. Le suivi conservateur
est une alternative valable dans les cas asymptomatiques, car
les saignements aigus de la MVC représentent une compli-
cation rare et la progression des 1ésions est lente."

Historiquement, l'orbitotomie latérale a été utilisée dans la
prise en charge de la plupart des lésions rétrobulbaires
intraconales avec une notion bien établie concernant les
complications et avantages d’une telle approche. Toutefois,
ces dernieres années, la tendance s’est déplacée vers des
interventions moins agressives et moins délabrantes, comme
la voie transconjonctivale.

Image peropératoire d’une orbitotomie
transconjonctivale antérieure droite

FIG 2

Apres ouverture de la conjonctive, le muscle droit médial est désinséré (il

sera réinséré apres la résection de la MVC) afin d’augmenter F'accés a la

[ésion intraconale. La MVC est visualisée et soigneusement disséquée du tissu
périlésionnel (muscles extraoculaires et leurs nerfs, nerf optique) sous un
microscope avec un grossissement maximal. La MVC est coagulée afin de réduire
sa taille et faciliter son extirpation.

MVC: malformation veineuse caverneuse.

OPHTALMOLOGIE

La localisation anatomique de la lésion et sa relation avec les
structures orbitaires environnantes doivent étre prises en
considération dans le choix de I’approche chirurgicale. L’ex-
périence du chirurgien joue également un role important
dans le processus décisionnel, notamment sur la nécessité
d’inclure une approche neurochirurgicale, ophtalmologique
ou combinée.

Orbitotomie antérieure

L’approche antérieure est de plus en plus utilisée dans le cas
de 1ésions extraconales ou lors de lésions intraconales en de-
hors de I’apex orbitaire.*”® L’approche transconjonctivale est
fréquemment utilisée, méme pour des lésions volumineuses
(figure 1). La procédure est généralement réalisée sous anes-
thésie générale. Apres 'ouverture de la conjonctive et I'iden-
tification des muscles extraoculaires, des fils de soie sont pla-
cés sous l'insertion des muscles afin de rétracter ’ceil a dis-
tance de PHCO. Parfois, les muscles extraoculaires doivent
étre sectionnés a leur insertion, puis réinsérés a la fin de I'in-
tervention, pour permettre un meilleur acces aux 1ésions in-
traconales (figure 2).

Une fois la tumeur visualisée, elle doit étre soigneusement
disséquée des structures avoisinantes (muscles extraoculaires
et leurs nerfs, nerf optique) sous microscope. La tumeur est
coagulée dans le but d’en diminuer la taille, afin de faciliter
son extirpation. La MVC est ordinairement enlevée in toto et
la chirurgie est de ce fait curative (figure 3).

Le geste chirurgical est peu invasif et ne laisse aucune cicatrice
visible. Parfois une canthotomie latérale peut étre nécessaire
afin de mieux exposer la lésion. Les saignements peropéra-
toires et postopératoires sont rares, tout comme les compli-
cations, qui incluent un hématome de la paupiere, une
mydriase permanente, une altération de la vision due a une
lésion directe du nerf optique, ou une occlusion de l’artere
centrale rétinienne par compression du globe.

Orbitotomie latérale et transcranienne

Lorbitotomie latérale et l'orbitotomie supérieure trans-
cranienne sont autrement plus invasives que lorbitotomie
antérieure. Ces voies d’abord sont réservées aux lésions
situées dans le tiers postérieur de l'orbite, en particulier
au-dessus ou latéralement au nerf optique.”’?*

L’opération de Kroenlein (orbitotomie latérale) et les modifi-
cations de ’approche latérale sont utilisées depuis des années,
et approche latérale reste une option valable pour toutes
sortes de MVC, avec un faible taux de complications.”

Plusieurs approches neurochirurgicales ont été utilisées pour
atteindre les HCO situés dans le tiers postérieur de l'orbite.
Cependant, la gestion d’une tumeur de 'apex orbital est plus
complexe en raison de la présence de structures visuelles cri-
tiques dans un espace restreint. Dans ce cas, une orbitotomie
supérieure avec une petite craniotomie peut étre nécessaire.”’
Cette approche est néanmoins beaucoup plus invasive qu'une
approche transconjonctivale, mais elle augmente considéra-
blement le champ de vision chirurgical et est de fait plus stre
lors d’une résection d’une MVC de I'apex.
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FIG 3

Imagerie par résonance magnétique postopératoire

Séquences axiales d’IRM T1 en suppression de graisse (A), aprés injection de gadolinium (B), et T2 (C) postopératoire.

Approche transnasale endoscopique

Il existe un intérét croissant pour l'utilisation d’une approche
endoscopique de la cavité orbitaire, et les MVC situées dans le
compartiment médial ou inférieur, ou dans ’apex, peuvent
étre atteintes par une approche transnasale endoscopique.
Cependant, cette approche est beaucoup plus invasive qu'une
approche transconjonctivale classique et reste un complé-
ment plutdt que le premier choix chirurgical. L’excision de la
paroi orbitaire médiale et inférieure est nécessaire et,
habituellement, I’approche utilisée est une sphénoéthmoi-
dectomie; la lame papyracée et le plancher orbital sont frac-
turés et la périorbite ouverte.

CONCLUSION

Les MVC orbitaires sont courantes chez les adultes présen-
tant une proptose unilatérale lente et progressive indolore a
laquelle peuvent s’associer d’autres signes évocateurs d’une
masse orbitaire. Le diagnostic correct est réalisé dans la plu-
part des cas grace a des techniques d’imagerie telles que 'ul-
trasonographie, la CT et 'IRM.

Un traitement n’est pas toujours nécessaire, mais il est géné-
ralement indiqué en présence de manifestations cliniques. La
chirurgie est le traitement de premier choix; les options de
traitement se sont progressivement modifiées pour inclure

Shields JA, Shields CL, Scartozzi R. of the orbit: analysis of 214 cases. Orbit

des traitements moins invasifs. Malgré tout, I'orbitotomie
transconjonctivale antérieure demeure ’approche préféren-
tielle car elle est polyvalente, peu invasive, ne laisse aucune
cicatrice visible et peut étre combinée avec une canthotomie
latérale pour une meilleure exposition des tres grandes MVC

(>3 cm).

Conflit d’intéréts: Les auteurs n’ont déclaré aucun conflit d’intéréts en relation
avec cet article.

IMPLICATIONS PRATIQUES

m L’hémangiome caverneux (ou angiome) de Forbite (HCO) est
une malformation veineuse encapsulée bénigne et la lésion
primaire la plus courante de l'orbite chez adulte

m Le HCO peut provoquer une proptose unilatérale (exophtal-
mie), des lésions du nerf optique et une déficience visuelle

m Léchographie, le scanner ou I'IRM sont une aide précieuse
pour son diagnostic définitif

m Lorsque le HCO est symptomatique, une prise en charge
chirurgicale multidisciplinaire par des spécialistes de la chirurgie
orbitaire doit étre envisagée
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