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INTRODUCTION 

Les pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite restent un des chapitres 

les plus difficiles de la pathologie orbitaire. Les difficultés s'échelonnent en 

effet tout au long de son étude. 

Elles commencent lors de la définition, mieux encore de la terminologie 

qui ne satisfait pas la plupart des auteurs. 

Le chapitre étiologique est, là aussi, matière à discussion: les pseudo-

tumeurs inflammatoires de l'orbite ne concernent-elles que les cas idiopathiques, 
ou, au contraire, doivent-elles regrouper l'ensemble des inflammations orbitaires 

chroniques, que celles-ci soient spécifiques ou non spécifiques? 

Mais c'est principalement lors de la démarche diagnostique que l'on 
rencontrera les obstacles les plus sérieux, et que r'on abordera l'aspect le plus 
paradoxal de la question. Le diagnostic des pseudo-tumeurs inflammatoires de 
l'orbite ne peut être, en effet, posé avec une absolue certitude qu'après biopsie 

orbitaire et examen histopathologique; or, toute intervention chirurgicale, même 
limitée, en présence de cette affection, peut être suivie d'une aggravation du 

processus inflammatoire qui peut aboutir à une issue locale péjorative. 

Le traitement de ces pseudo-tumeurs inflammatoires orbitaires n'échappe 

pas non plus aux difficultés. Le traitement chirurgical est très controversé, les 
suites parfois dramatiques en sont la cause. Le traitement médical, essentielle-

ment la corticothérapie, semble faire l'unanimité quant à son efficacité, mais 

ses contre-indications majeures empêchent fréquemment sa prescription. Enfin le 
traitement physique préconisé par certains auteurs, apparatt inefficace pour 
d'autres. 
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Notre étude n'a pas la prétention de dissiper les nombreuses ambiguïtés 

que ce sujet recèle. 

Elle envisagera, après avoir défini l'affection, les aspects étio-

pathogéniques, cliniques, paracliniques, anatomopathologiques, évolutifs des 

pseudo-tumeurs en relatant les notions classiques et celles plus récemment acquises 

Elle s'attachera surtout, à la lumière de huit observations récentes 

de la maladie, à dégager les éléments diagnostiques nouveaux précis et fiables, 

issus souvent de techniques nouvelles,représentées en particulier par la tomogra-

phie axiale computérisée. 

Elle tentera alors de montrer que ces données récentes associées à un 

faisceau d'arguments cliniques et paracliniques classiques peuvent parfois suffir 

à obtenir un diagnostic de certitude sans recourir à la preuve histologique et 

par conséquent au geste chirurgical à visée diagnostique. 

Elle s'efforcera, en guise de conclusion, de proposer une conduite 

thérapeutique préçise et la plus cohérente possible. 
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-HISTORIQUE-

Si GLEASON, en 1903, rapporte l'observation d'une myosite orbitaire 

chronique idiopathique, le mérite revient à BIRCH-HIRSCHFELD, entre 1905 et 1909, 

d'individualiser, le premier, un groupe d'affections qu'il dénomme: pseudo-tumeurs 

inflammatoires de l'orbite. 

Quelques années plus tard, il établit à la lumière d'une cinquantaine 

de cas recueillis dans la littérature, une classification clinique en 3 groupes 
qui, si elle n'est plus retenue actuellement, a eu le mérite de mettre en évidence 

le caractère protéiforme de cette affection: 

- le 1° groupe comprend les cas guérissant spontanément ou sous 
l'action d'un traitement médical ( iodure de potassium, arsenic, quinine ••• ) 

- le 2° groupe concerne les cas ayant bénéficié d'une intervention 
chirugicale n'ayant trouvé aucune tumeur évidente mais dont la biopsie a révélé 

une inflammation chronique non spécifique 
' 

- dans le 3° groupe, au contraire, l'exploration chirurgicale montre 
une masse anormale intraobitaire dont l'histologie confirme la nature inflammatoire 

chronique avec nodules lymphoïdes et graves altérations vasculaires. 

En 1937, FRANCESCHETTI et RUTISHAUSER insistent sur l'atteinte de la 

glande lacrymale, une des formes cliniques de la maladie. 

· Deux ans plus tard, G. OFFRET, dans sa thèse inaugurale,étudie une autre 
forme particulière de pseudo-tumeur inflammatoire: les myosites orbitaires chro-
niques caractérisées par la prédominance des lésions veineuses orbitaires. 

Ce tableau clinique retient également un peu plus tard l'attention de 
BABEL ( 1947 ), de DUNNINGTON et BERKE (1943) et c'est en 1956 que J, FRANÇOIS 
tente d'isoler les myosites orbitaires des autres pseudo-tumeurs. 
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REESE avait déjà constaté, en 1934, qu'une exentération de l'orbite 
avait été pratiquée dans un assez grand nombre de cas à tord, l'histologie révé-

lant des lésions inflammatoires banales. 
En 1951, il confirme la fréquence de l'affection, propose sa classifi-

cation en cinq groupes histologiques, choisit le terme de "granulome chronique 

non spécifique". 

Ce terme est également employé par DUKE-ELDER en 1952 et est repris 

par EASTON et SMITH en 1961. 

C'est dans cette période, que sont publiés un certain nombre de cas 

tendant à rattacher le processus inflammatoire orbitaire à une affection précise 

le plus souvent une maladie de système. 

Si en 1956, STEIN et HENDERSON relatent un cas de sarcoidose orbitaire 

qui vient s'ajouter aux 12 cas jusqu'alors publiés dans la littérature, la même 

année VIALLEFONT et BOUDET publient une pseudo-tumeur orbitaire chez un sujet 

porteur d'une périartérite noueuse. En 1957 STRAATSMA et en 1960 FAULDS et WEAR 

remarquent la coexistence d'une inflammation orbitaire et d'un granulome de 
WEGENER. 

En 1961, COOP étudie sur le plan clinique et histopathologique 47 obser-

vations et insiste sur l'existence fréquente d'un processus de liponécrose orbi-

taire responsable du lipogranulome. 

Lors du congrès de la Société Européenne d'Ophtalmologie, en 1964, MORO 

présente une étude clinique, ana,tomopathologique et expérimentale des pseudo -

tumeurs orbitaires très complète. Il en donne une définition assez satisfaisante. 

C'est en 1967 que BLODI et GASS réunissent 140 biopsies de malades 

atteints de pseudo-tumeurs de l'orbite, ce qui leur permet d'établir une classifi-

cation histologique en 9 groupes modifiant la classification de FORREST de 1963. 

Dans son ouvrage sur les tumeurs de l'orbite publié en 1973, HENDERSON, 

à la lumière 37 observations, adopte une classification simplifiée en deux 



- ? -

grandes catégories histologiques selon la prédominance des lésions d'angéite ou 
de l'infiltration lymphoïde. 

Il est certain que l'année 1973 marque un tournant dans l'exploration 

orbitaire avec l'apparition de la tomographie axiale computérisée à laquelle les 

noms de HOUNSFIELD, AMBROSE, LLOYD, WRIGHT sont intimement associés pour les tra-

vaux initiaux. 

Enfin ces deux dernières années voient naitre de nombreux travaux sur 

les pseudo-tumeurs. Citons en 1977 ceux de HEERSINK, en 1978 ceux de CHAVIS; ces 

auteurs reprenant 27 observations pour le premier, et 55 pour le second,tentent 

d'établir des corrélations entre histologie et clinique. 

En 1978 JAKOBIEC et MOTTOW montrent que cette affection n'épargne pas 

les sujets jeunes et même très jeunes en relatant une trentaine d'observations. 
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-DEFINITION-TERMINOLOGIE-

BIRCH-HIRSCHFELD, qui crée le terme de pseudo-tumeur inflannnatoire 

de l'orbite, remplaçant le terme désu'ft de pseudo-plasme suggéré par PANAS (1895) 

et jusqu'alors utilisé, souligne le caractère chronique et non spécifique du 

processus inflannnatoire. 

Sa classification révèle les possibilités évolutives favorables sponta-

nément ou sous traitement médical, et elle rend compte de l'inconstance de 

l'exploration chirurgicale qui découvre ou non une masse de tissu inflammatoire. 

Par la suite DUKE-ELDER, REESE, INGALLS, EASTON et SMITH préconisent 

la dénomination "granulome chronique non· spécifique de l'orbite" : il s'agit 

d'un tissu ou d'une masse plus ou moins bien délimitée et palpable, non causés 

par un néoplasme. 

Ce terme contient néanmoins une certaine ambiguïté puisqu'il est 

employé de nos jours pour désigner une réaction inflammatoire caractérisée 

par la présence de cellules épithélioides et géantes. Si cette image histologique 

est parfois trouvée dans cette affection, elle n'en représente cependant pas 

l'aspect le plus habituel. 

Puis une signification plus large de l'affection est donnée par certains 

auteurs. C'est ainsi que les granulomes orbitaires tuberculeux et syphilitiqu~, 

les manifestations orbitaires survenant lors de myopathies endocriniennes, 

granulome éosinophile, sarcoidose, granulome de Wegener, périartérite noueuse, 

actinomycose, corps étranger intraorbitaire sont inclus dans le cadre des pseudo -
tumeurs inflammatoires de l'orbite. 

Il_ est certain que cette attitude, comme le remarque HENDERSON donne 

à l'affection orbitaire un caractère disparate et ainsi est responsable d'une 

quasi-disp~rition de l'entité qu'elle représente. 

COOP définit les pseudo-tumeurs comme des états cliniques différents 

pouvant simuler de vraies tumeurs orbitaires mais dont l'évolution se fait 
suivant un mode bénin. 



- 10 -

Cette définition rend compte du pronostic favorable de la maladie mais 
mérite néanmoins d'être nuancée quant à l'évolution locale qui, dans certains 

cas rares, peut être dramatique et aboutir à une exentération. 

Il est donc tout à fait remarquable, comme le soulignent BLODI et GASS, 

que depuis la description originale de BIRCH-HIRSCHFELD et la première classifi-

cation qu'il établit, la recherche d'une terminologie plus adaptée et d'une 

définition plus précise n'ait pu aboutir valablement. 

Il parait.par conséquent, raisonnable de conserver le nom.pseudo-tumeur 

inflammatoire de l'orbite.en lui adjoignant le qualificatif d'idiopathique,qui 

rend compte de l'aspect clinique trompeur de l'affection, et de l'absence 

d'étiologie patente. 

Sa définition, donnée implicitement par BIRCH-HIRSCHFELD, reprend en 

partie les termes de DUKE-ELDER, MORO et ARDOUIN: Ce sont des processus orbitaires 

qui se présentent cliniquement comme des tumeurs orbitaires mais que les explora-

tions paracliniques, l'examen anatomopathologique, l'évolution spontanée ou sous 

traitement médical révèlent être de simples inflammations chroniques non spécifi-

ques,idiopathiques. 

Elle exclut donc toutes les véritables tumeurs orbitaires et également 

les processus orbitaires inflammatoires voisins engendrés par des causes précises 

(corps étranger par exemple) ou rencontrés lors d'affections bien définies, mala-

dies de système ou infections, généralement. 
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CHAPITRE II 

OBSERVATIONS 
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Nos observations sont au nombre de huit. Cinq d'entre elles provien-

nent du Service d'Ophtalmologie du Docteur Jacques ROUGIER ( Hopital Neurologique 

Lyon), les trois autres appartiénnent à la Clinique Ophtalmologique du 

Professeur Jean-Louis BONNET ( Hopital des Sablons - Grenoble), une de ces 

trois observations ayant en fait intéressé les deux services. 

Toutes ces observations sont récentes puisque la plus ancienne remonte 

à 1974. Elles bénéficient toutes d'un diagnostic de certitude, que celui-ci ait 

été établi sur des critèresévolutifs, tomodensitométriques, ou histologiques. 

Enfin trois d'entre elles comportent une iconographie qui, bien que 

modeste, est souvent un complément explicite de la description des anomalies 

ou des lésions décelées par les diverses investigations paracliniques. 
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OBSERVATION n ° 1 

Madame Gabrielle J ... , âgée de 63 ans, consulte dans le service 

d'Ophtalmologie du Professeur J. L. BONNET, en janvier 79, pour une exophtalmie 

unilatérale droite évoluant depuis une quinzaine de jours, s'aggravant progres-

sivement malgré une antibiothérapie à large spectre. 

Comme seul antécédent notable, on retient un diabète intermédiaire 

découvert 10 ans auparavant, mal équilibré par les antidiabétiques oraux. 

L'examen confirme l'exophtalmie droite ( 7 mm à l'exophtalmomètre de 

Hertel), légèrement oblique, le globe oculaire étant repoussé vers le bas. 

Celle-ci est irréductible, non pulsatile et revêt un caractère inflammatoire 

il existe en effet des douleurs orbitaires et périorbitaires droites intenses, 

un oedème palpébral marqué, prédominant à 1~ paupière supérieure, ass.ocié à 

un chémosis et à une hyperhémie conjonctivale. Il est à noter également une 

limitation de la motilité oculaire essentiellement de l'abduction et l'absence 

de toute masse palpable. 

L'acuité visuelle est chiffrée à droite à 3/10 avec correction, alors 

qu'à gauche, corrigée elle est de 8/10. Le reste de l'examen est banal : au 

fond d'oeil, début de dégénérescence maculaire un peu plus marquée à droite, 

tandis que l'exploration du champ visuel s'avère normale. 

Les investigations paracliniques débutent par un bilan radio-tomogra-

phique des orbites qui se révèle normal. 

La gammagraphie orbitaire au technétium 99 m, montre une asymétrie 

de fixation aux temps précoces avec hyperactivité orbitaire et périorbitaire 

droite, diminuant sur les temps tardifs. 

L'examen tomodensitométrique surtout est intéressant : il affirme 

l'existence d'un processus expansif intraorbitaire droit, occupant la partie 

externe et supérieure rétrobulbaire de la cavité orbitaire. Cette ma·sse-est 



1° TOMODENSITOMETRIE (Janvier 1979) 

Processus expansif intraorbitaire droit 

Photo 1 : Avant injection masse 
spontanément dense 

Photo 2 Après injection 
de densi té 

augmentation 

TOMODENSITOMETRIE DE CONTROLE APRES TRAITEMENT (Août 1979) 
Dispar ition du processus expansif intraorbitaire droit 

Photo 3 Avant injection Photo 4 : Après injection 

ECHOGRAMME APRES TRAITEMENT (Août 1979) 

Photos 5 et 6 Tracés droit et gauche identiques 
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spontanément dense ( 192) et augmente de densité ( 198) après injection du 

produit de contraste ( Photos 1 et 2) 

Le bilan thyroÏdien,-l'examen rhinologique et stomatologique, prati-

qués systématiquement sont normaux. 

Le tableau clinique d'exophtalmie unilatérale inflammatoire d'instal-

lation rapide, l'aspect normal des radiotomographies des orbites, la découverte 

d'une lésion expansive intraorbitaire à la tomodensitométrie et l'aspect scinti-

graphique plutôt en faveur d'un processus bénin, font envisager la possibilité 

d'une pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite et un traitement d'épreuve anti-

inflammatoire est alors instauré. 

Un dérivé de la phénylbutazone est préféré dans un premier temps, 

compte tenu du diabète déséquilibré, mais l'état stationnaire des lésions entra1ne 

rapidement son abandon et la prescription de Synacthène retard intramusculaire 

( 1 mg par jour 1 semaine, puis diminution très progressive de la posologie pour 

aboutir à un arrêt du traitement au bout de 2 mois). 

L'amélioration de la scène clinique est spectaculaire: en une dizaine 

de jours, disparition totale de l'exophtalmie et de son cortège de signes inflam-

matoires, récupération d'une motilité normale, remontée de l'acuité visuelle 

droite à 7/10 avec correction. 

Si l'évolution semble satisfaisante, une surveillance clinique stricte 

s'exerce néanmoins régulièrement tous les mois. Huit mois après le début de 

l'affection, l'absence de toute récidive est confirmée: l'examen clinique est 

normal, l'échographie orbitaire ( Photos 5 et 6) de type A montre un tracé 

comparable à droite et à gauche, la scintigraphie orbitaire est symétrique et 

surtout la tomodensitométrie de contrôle n'objective plus d'image anormale 

( Photos 3 et 4 )· 

L'intérêt essentiel de cette observation est de pouvoir affirmer dans 

ce cas la pseudo-tumeur inflammatoire sans la preuve histologique habituelle 
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nécessaire pour un diagnostic de certitude. 

En effet la disparition du processus expansif intraorbitaire visible 

en tomodensitomëtrie après traitement antiinflammatoire, réfute formellement 

tout néoplasme et prouve par conséquent la nature inflanunatoire de la lésion. 

Ce signe tomodensitométrique "dynamique" appara1t donc lorsqu'il existe, conune 

un argument de grande valeur. 
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OBSERVATION n° 2 

Madame Yvonne M •. , âgée de 55 ans, consulte en avril 1977 dans le 

service du Docteur J. ROUGIER pour une exophtalmie droite d'apparition très 

récente et d'évolution rapide. 

A l'examen, l'exophtalmie unilatérale droite, moyenne, axile, manifeste 

un caractère inflammatoire avec oedème des deux paupières, chémosis, dilatation 

des vaisseaux conjonctivaux. 

La malade se plaint par ailleurs d'une diplopie verticale accentuée 

dans le regard latéral droit que l'examen clinique de la vision binoculaire et 

le Lancaster rapportent à une parésie du droit inférieur. 

Le reste de l'examen constate une acuité visuelle bien conservée, 
aucune anomalie campimétrique, mais pa~ contre une dilatation veineuse modérée 

au niveau du fond d'oeil droit. 

Ce tableau d'exophtalmie unilatérale conduit à pratiquer, en premier 

lieu, un bilan radiotomographique des orbites qui s'avère normal. L'examen OR L 

ne montre aucune anomalie sinusienne, infectieuse ou tumorale. 

La tomodensitométrie, au contraire, montre une image anormale: processus 

moyennement dense spontanément, intraorbitaire rétrooculaire occupant une partie 

de l'espace clair du contenu graisseux de l'orbite, augmentant légèrement de densit 

après injection du produit de contraste. 

Compte tenu du caractère inflammatoire de l'exophtalmie, de la néga-

tivité du bilan radiologique classique et d'une image tomodensitométrique peu 

explicite, on évoque une pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite et un traite-

ment d'épreuve associant corticoide ( Médrol) et antibiotique ( Vibramycine) 

est entrepris. 
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S'il se produit, les premiers jours du traitement, une certaine aggra-

vation de la scène clinique, en particulier de la motilité oculaire avec survenue 

d'une parésie du droit externe venant compliquer l'atteinte du droit inférieur, 

la troisième semaine voit peu à peu régresser l'ensemble de la symptomatologie 

qui disparait complètement au bout d'un mois et demi. 

Il n'a été noté depuis aucune séquelle clinique oculomotrice notamment, 

et aucune récidive. 

Cette observation appelle essentiellement un commentaire sur l'évolution. 

Celle-ci s'est, en effet, avérée particulièrement favorable, sa~s récidive 

notamment. Ce bon pronostic est peut-être à mettre sur le compte du traitement 

antiinflammatoire cortisoné instauré tôt, très peu de temps après l'installation 

des premiers signes cliniques. 

Si l'évolution est donc très satisfaisante et une preuve suffisante 

pour le diagnostic de pseudo-tumeur ·inflammatoire de l'orbite, on peut se demander 

ce qu'est devenue l'image tomodensitométrique pathologique après traitement 

médical. A - t~il permis d'obtenir sa disparition complète? Ceci permettrait 

alors de parler de véritable guérison sans séquelle. 
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OBSERVATION n° 3 

C'est en février 1977, que Madame Ginette M ••• , âgée de 48 ans est 

hospitalisée dans le service du Professeur J. L. BONNET, pour une exophtalmie 

droite dont l'installation remonte à 3 ans et qui évolue depuis, pat poussées 

entrecoupées de rémissions spontanées. 

A l'examen, il s'agit effectivement d'une exophtalmie unilatérale 

droite ( 8 mm à l'exophtalmomètre de Hertel), axile, irréductible, non pulsa-

tile, qui s'accompagne d'un oedème de la paupière supérieure et d'un chémosis 

discret. 

Il n'est pas trouvé de pertubations oculomotrices, mais il existe une 

baisse de l'acuité visuelle droite, 4/10 non améliorable, l'acuité gauche étant 

de 10/10 avec correction. L'examen du fond d'oeil est normal alors que l'examen 

campimétrique droit montre un élargissement de la tache aveugle. 

Les radiographies standards des orbites complètées de tomographies 

frontales, sagittales, et axiales objectivent nettement un agrandissement de 

l'orbite droite, mais sans destruction osseuse: il existe en effet un aspect 

de soufflure en dedans de la paroi orbitaire interne aux dépens du sinus etbmoi-

dal, associé à un léger refoulement vers l'extérieur de la paroi orbitaire 

externe ( Photos 7, 8, 9 ). 

La thermographie de la face ne montre aucun gradient thermique suspect 

en regard de l'exophtalmie droite. 

La scintigraphie orbitaire au technétium 99 m, par contre, met en 

évidence une hyperfixation orbitaire droite prédominant dans la région supéro -

interne, présente dans les temps précoces mais persistant à l'examen tardif, 
sans majoration. 
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RADIOTOMOGRAPHIES DES ORBITES 

Agrandissement de l 'orbite 
droite 

Photo 7 r adiographie simple~ incidence 
axiale de Hirtz 

Photo 8 

Photo 9 tomographie frontale 

tomographie axiale 
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La phlébographie orbitaire après ponction directe d'une veine fron-

tale visualise une mauvaise injection du sinus caverneux droit par ralentissement 

du drainage et une gracilité anormale de la veine ophtalmique supérieure droite 

sur l'incidence de HIRTZ. 

Le reste du bilan paraclinique est normal, en particulier les artério-

graphies carotidiennes droites externe et interne, l'examen sinusien, le bilan 

thyroldien. 

C'est essentiellement l'évolution de cette exophtalmie par poussées 

entrecoupées de rémissions spontanées et un recul déjà confortable de 3 ans, qui 

font suspecter la nature inflammatoire de l'affection. La déformation peu im-

portante du phlébograrnrne est un argument supplémentaire. Enfin les ~nomalies 

radiotomographiques,sans être fréquentes, sont tout à fait compatibles avec le 

diagnostic de pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite. 

La fin du bilan paraclinique sera d'ailleurs marquée par une régression 

spontanée du tableau clinique, autorisant l'abstention thérapeutique. 

Huit mois plus tard, en octobre 77, survient une nouvelle poussée 

d'exophtalmie droite inflammatoire associée à une limitation globale des mouve-

ments oculaires. On constate également et de nouveau une baisse visuelle droite à 

2/10 et des signes ophtalmoscopiques de compression avec présence de fins plis 

maculaires. 

La prescription de Synacthène s'impose alors et entraine en 15 jours. 

une nouvelle rémission complète qui dure environ 9 mois. 

En effet la poussée suivante, ,en juin 78,est déclenchée probablement 

par la diminution de posologie du Synacthène retard. On constate notamment une 

atteinte sévère du nerf optique droit~ traduite par un effondrement de l'acuité 

visuelle et un oedème papillaire. 

Un deuxieme bilan neuroradiologique est alors pratiqué. Si les investi-

gations classiques s'avèrent inchangées par rapport à la première série d'examens 
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TOMODENSITOMETRIE ORBITAIRE 

Pro es us expansi f intraorbitaire droit 
Bilatéralisation au niveau de l 'apex orbi taire gauche 

Photo 10 a ant injection : masse intraorbitaire 
droite spontanément dense et processus 
débutant au niveau d~ l 'apex gauche 

Photo 11 : aprè in ·ection : augmentation de densité 

( à noter le re oulement de la paroi interne de l 'orbite 
droite ) 
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la tomodensitométrie effectuée à l'hopital Edo~ard Herriot ( Professeur Agrégé 

M. BOCHU) révèle un processus occupant tout l'apex orbitaire droit, englobant 

le nerf optique, de densité homogène légèrement supèrieure à celle du cerveau, 

augmentant après injection de produit de contraste. On retrouve parfaitement 

l'image de refoulement en dedans de la paroi interne de l'orbite et l'éventualité 

d'un processus expansif débutant au niveau de l'apex orbitaire controlatéral 

gauche peut même se discuter sur certaines coupes ( Photos 10 et 11 ). 

Le tableau clinique s'amende de nouveau en augmentant la posologie du 

Synacthène. La récupération n'est néanmoins pas totale, puisqu'il persiste un 

déficit visuel avec acuité droite à 5/10 et que se constitue peu à peu une 

décoloration papillaire prédominant sur le secteur temporal. 

Cette dernière récidive nous fait renforcer la surveillance de cette 

malade, le moindre signe de nouvelle poussée faisant aussitôt majorer la posolo-

gie du Synacthène. Cette attitude nous a permis ainsi d'obtenir jusqu'à ces 

derniers temps une évolution sans nouvel accès. L'avenir reste néanmoins sombre 

puisque tributaire d'une corticothérapie continue avec la hantise d'une possible 
bilatéralisation patente. 

Cette observation peut susciter des commentaires d'ordre séméiologique, 

évolutif, diagnostique et thérapeutique. 

Il est en effet peu fréquent de constater des signes osseux lors de 

pseudo-tumeurs inflammatoires. Il est possible que cet aspect radiographique 

soit en relation avec une évolution relativement longue de l'affection avant la 

première consultation, dépassant même peut-être les trois années avouées par la 

malade. 

C'est néanmoins grâce à cette évolution que le diagnostic de pseudo -

tumeur inflammatoire a pu être posé et que la malade a ainsi évité l'orbitotomie 

exploratrice. Ce diagnostic a été, par la suite, étayé par la tomodensitométrie 

non pas par la visualisation du processus expansif orbitaire droit, mais par la 

mise en évidence d'un début de bilatéralisation de l'affection, latent clinique-

ment, qui représente donc, là encore, un élément diagnostique appréciable. 
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L'évolution reste cependant préoccupante. Après des épisodes de 

rémissions spontanées succédant à des poussées peu invalidantes, la corticodé-

pendance s'est peu à peu installée, nécessitée par la gravité et la ténacité 
des poussées. Elle n'a pu éviter la bilatéralisation et il est fort à craindre 

que l'escalade thérapeutique continue et aboutisse peut-être, à plus ou moins 

brève échéance, à un geste chirurgical jusque là évité. 
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OBSERVATION n ° 4 

Madame Léa B ••• , est une malade de 75 ans, hospitalisée en avril 1974 

dans le service du Docteur J. ROUGIER, pour une exophtalmie gauche installée 

progressivement en 3 mois sans diplopie, ni baisse de vision. 

Outre l'exophtalmie unilatérale gauche légèrement oblique avec globe 

oculaire repoussé discrètement vers le bas, l'examen met en évidence un chémosis 

avec oedème violacé siégeant au niveau de la conjonctive interne et supérieure. 

La palpation, surtout, perçoit une masse orbitaire plate, irrégulière, 

bosselée, dure, s'enfonçant sous le toit de l'orbite. 

L'acuité visuelle gauche se confirme être bonne, voisine de 9/10 avec 

correction, le champ visuel est normal, et l'examen du fond d'oeil ne montre que 

quelques druses au pôle postérieur. 

Les radiographies simples des orbites comme les tomographies sont 

normales contrairement à la gammagraphie orbitaire qui objective une zone hyper-

fixiante de l'angle supéro-interne de l'orbite gauche très évocatrice d'une 

formation tumorale. 

Ce tableau clinique de tuméfaction orbitaire palpable évoluant progres-

sivement associé à une image scintigraphique en faveur d'un processus tumoral 

conduit à l'intervention exploratrice ( Docteur J. ROUGIER ). 

L'orbitotomie supéro-interne va découvrir une tumeur aplatie, lardacée, 

granuleuse, infiltrante, située entre périoste et cône musculaire. 

L'histopathologie conclut à une pseudo-tumeur inflammatoire et lymphoïde 
de l'orbite: 

"tissu fibro-adipeux avec volumineuses plages cellulaires faites de 

cellules polymorphes : lymphocytes, histiocytes, plasmocytes et 

/ 
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assez grand nombre de cellules réticulaires/ 

• présence de très nombreux vaisseaux" 

Les suites opératoires sont simples sous antiinflammatoires banaux. 

Une radiothérapie complémentaire est tout de même délivrée sur l'orbite gauche 

qui reçoit une dose totale de 2 400 rads. 

La malade est revue 2 ans 1/2 après 

normal et peut affirmer l'absence de récidive. 

son examen est entièrement 

Il s'agit donc d'une observation classique à bonne évolution: tableau 

clinique déroutant de tumeur orbitaire ar~umentée par l'aspect scintigraphique, 

qui conduit au geste chirurgical, bénéfique dans ce cas puisque responsable 

de la guérison. 

Une originalité cependant dans l'attitude thérapeutique est représentée 

par le complément radiothérapique motivé probablement par le caractère histolo-

gique "lymphoïde" de cette pseudo-tumeur inflannnatoire. 



-------------------------------------------~----

- 29 -

OBSERVATION n ° 5 

Madame Cécile H ••• , âgée de 72 ans, est adressée en novembre 1977 dans 

le service du Docteur J. ROUGIER pour exophtalmie gauche. 

Il semble que l'histoire actue~le remonte au début de l'année 77, où 

la malade remarque une hyperhémie conjonctivale dans l'~ngle externe de son oeil 

gauche. A la même époque, apparait une petite tuméfaction orbitaire inférieure 

qui évolue de façon capricieuse mais sans douleur, puis progressivement se déve-

loppe·une exophtalmie gauche avec survenue les derniers temps d'une diplopie 

intermittente se manifestant à la fatique. 

A. l'examen, il existe effectivement une exophtalmie unilatérale, 

moyenne, oblique, le globe oculaire étant repoussé ~égèrement vers le haut. Elle 

est irréductible, non pulsatile, et s'accompagne d'un chémosis hémorragique de 

l'angle externe. 

Le sillon palpébral inférieur est comblé par une masse bien palpable, 

dure, non douloureuse. Il s'agit d'une tuméfaction orbitaire, latérobulbaire, 

gro~sièrement temporale .inférieure, s'étendant en fait de l'~ngle externe en 

dehors à la jonction 1/3 interne~ 2/3 externe de l'orbite en dedans. Elle est 

mobile par rapport au plan superficiel et par rapport au globe oculaire, 

L'acuité visuelle gauche est conservée,6/10 avec correction, sensible-

ment identique à l'acuité droite. La motilité oculaire ne souffre que d'un léger 

déficit de 1 'abduction et 1' examen du fond d'oeil peut être c.on1:1idéré comme normal 

pour l'âge. 

Des examens paracliniques pratiqués, il faut retenir la scintigraphie 

orbitaire qui objective un foyer hyperfixiant orbitaire gauche, L'examen tomoden-

sitométrique est lui aussi de grand intérêt puisqu'il visualise une masse sous~ 

oculaire et externe semblant cependant blinder la coque sclérale externe et le 

droit externe gauche. 
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Devant ce tableau manifestement tumoral, une orbitotomie inférieure 

est pratiquée en décembre 77 ( Docteur J. ROUGIER ). Elle découvre une tumeur 
sous l'orbiculaire qui se prolonge loin en dedans jusqu'à la région du sac 

lacrymal et s'enfonce profondément dans l'orbite tapissant tout le plancher et 

remontant sur le bord externe de l'orbite jusqu'au niveau du ligament palpébral 

externe. Elle présente à la coupe un aspect encéphaloide. 

L'examen histopathologique révèle qu'il s'agit d'une pseudo-tumeur 

inflammatoire de l'orbite de type granulomateux ( Docteur PIALAT) : 

"Le tissu fibro-adipeux et les quelques faisceaux de fibres muscu-

laires striées sont infiltrés par une prolifération cellulaire 

composée en grande partie de petits lymphocytes disposés en folli-

cules pourvus de centres clairs lymphoblastiques, de plasmocytes, 

de cellules géantes et de cellules histiocytairesrevêtant parfois 

un aspect presque" sternbergoide_" 

• Le stroma de ce granulome est scléreux, dense,richement vascularisé 

par des capillaires à parois tuméfiées par réaction d'endothélite 

intense" 

Les suites opératoires précoces sont marquées par un oeil gauche bloqué, 

responsable d'une diplopie, absente néanmoins en position primaire, et par un 

chémosis conjonctival avec par endroits aspect infiltré, ce qui fait instituer 

une corticothérapie pendant quelques jours. 

C'est en avril 1978, soit 4 mois plus tard, que la malade revient en 

consultation pour récidive de son exophtalmie gauche et réapparition d'une tumé-

faction orbito-conjonctivale inférieure. 

Une nouvelle tomodensitométrie est alors pratiquée. Elle montre que 

le globe oculaire gauche, exophtalme, est refoulé par une masse externe, très 

dense au contact du point d'implantation du nerf optique, un peu moins dense, 
entre l'oeil et la paroi externe de l'orbite. Cette lésion est située en dehors 

et en dessous du globe oculaire, et après injection du produit iodé, elle se densi~ 

fie globalement et de façon importante. L'examen conclut dorx:à une volumineuse 
récidive d'une tumeur intraorbitaire. 
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L'aspect clinique s'aggrave en mai 78 et fait décider la réintervention 

le mois suivant ( Docteur J. ROUGIER ). Celle-ci comprend une exploration par 

voie transconjonctivale qui montre un muscle droit externe englobé dans une 

gangue de tissu scléreux très dense, et objective une formation tumorale de la 

grosseur d'une petite noix, d'aspect cartilagineux qui s'étend entre les 

muscles droit externe et droit inférieur et qui gagne le plancher, glissant loin 

en arrière du globe. 

Le deuxième temps opératoire vérifie la paroi externe de l'orbite par 

orbitotomie de Kronlein alors que la tomodensitométrie montrait une récidive 

à ce niveau, l'exploration ne retrouve pas de processus tumoral. 

L'examen histopathologique est toujours en faveur d'une pseudo-tumeur 

inflammatoire de l'orbite mais constate un aspect beaucoup plus" lymphomateux" 

que lors de l'examen précédent ( Professer TOMMASI) 

Sous antiinflammatoires banaux, les suites opératoires sont satisfai-

santes avec rétrocession notamment de l'exophtalmie. 

Cette évolution favorable se confirme lors des consultations ultérieures, 

et en novembre 1978 on pouvait constater l'absence de récidive avec un oeil 

calme sans exophtalmie et une mobilité en voie de récupération partielle. 

Trois remarques peuvent se dégager de cette observation. 

La première concerne le caractère trompeur du tableau clinique et para-

clinique très en faveur d'un processus tumoral vrai, et le terme de pseudo - tumeur 

prend ici tout son sens. 

La deuxième remarque est aussi d'ordre diagnostique mais s'adresse à 

l'histopathologie et aux difficultés qu'elle peut rencontrer pour affirmer une 

pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite. En effet, le premier examen histopatholo-

gique, s'il conclut .sans réserve à une pseudo-tumeur, reconna1t que le diagnostic 

de maladie de Hodgkin peut se discuter devant l'existence de cellules réticulaires 

richement nucléolées et à noyaux irréguliers. Le deuxième examen anatomopatholo-
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gigue se heurte, lui, à un aspect lymphomateux accru de la lésion et c'est 

surtout grâce à un monomorphisme insuffisant qu'un lymphome véritable peut 

être écarté. 

Enfin, il faut souligner dans ce cas, la bonne évolution de cette 

pseudo-tumeur après traitement chirurgical, avec conservation d'une acuité 

visuelle satisfaisante, amélioration esthétique indéniable, troubles oculomo-

teurs modestes compte tenu de la région intéressée par la lésion. 
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OBSERVATION n ° 6 

Monsieur Louis M ••• , âgé de 51 ans, présente une tuméfaction de la 

paupière supérieure gauche qui augmente progressivement depuis presque 1 an 

lorsqu'il est hospitalisé dans le service du Docteur J, ROUGIER en juin 1977. 

Il se plaint par ailleurs de douleurs périorbitaires apparues presque simulta-

nément. 

L'examen objective effectivement une tuméfaction ferme, mobile,non 

adhérente, siégeant dans l'angle supéro-interne de l'orbite. Elle est responsable 

d'une exophtalmie modeste de 3 mm, oblique, le globe oculaire étant légèrement 

abaissé. 

Les autres temps de l'examen sont ~igoureusement normaux: acuité 
visuelle de 10/10 à droite comme à gauche, orthophorie de loin et de près, examens 

tonométrique, campimétrique et ophtalmoscopique normaux. 

Normaux aussi sont les examens complémentaires traditionnels: radioto-

mographies des orbites, électroencéphalogramme, artériographie carotidienne 

gauche et examen OR L. 

La tomodensitométrie, par contre, montre une petite formation hypodense 

située dans l'angle interne de l'oeil gauche et dont les parois prennent le con-

traste après injection d'iode. Il semble donc d'agir d'une formation kystique. 

Cette hypothèse ne sera pas confirmée par l'intervention chirurgicale 

pratiquée fin juin 77 ( Docteur J. ROUGIER ). L'orbitotomie supéro-interne découvre 

en effet une petite masse rouge, pleine, d'allure très vasculaire, ayant l'aspect 

d'une framboise, de dissection difficile, plaquée contre la paroi osseuse et 
adhérant au muscle releveur. 
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L'histopathologie révèle qu'il s'agit d'une pseudo-tumeur inflam-

matoire de l'orbite de type " lymphoïde " (Professeur TOMMASI ) : 

"infiltration lymphoplasmocytaire diffuse 

accompagnée d'une importante congestion capillaire avec réaction 

endothéliale de certains capillaires 

et d'une infiltration séreuse abondante" 

Les suites opératoires sont remarquables par leur simplicité et 

l'évolution à plus long terme s'avère, elle aussi, très satisfaisante. 

Dans cette observation, deux points d'intérêt : le premier concerne 

l'aspect tomodensitométrique, pour le moins inhabituel, puisque la lésion inflam-

matoire apparait comme une formation hypodense, simulant une tumeur kystique. 

Le deuxième se doit d'insister sur l'importance que possède la consta-

tation histologique, au sein de processus lymphoprolifératif, de signes vasculaires 

( congestion capillaire, réaction endothéliale de certains capillaires) qui per-

mettent de réfuter la nature tumorale pour affirmer l'inflammation. 
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OBSERVATION n ° ? 

Madame Renée G •.. , âgée de 47 ans, est adressée en juin 77 au 

Docteur J, ROUGIER pour bilan d'une exophtalmie gauche s'aggravant progressive-

ment depuis 3 mois sous corticothérapie. 

L'histoire semble remonter en fait à février 1977,époque à laquelle 

apparaissent des douleurs orbitaires gauches prédominant dans la moitié externe 

de l'orbite et dans la région rétrooculaire, associées à un discret chémosis. 

Ces douleurs s'accusent peu à peu pour devenir permanentes et insupportables. 

C'est alors que s'installe l'exophtalmie gauche, que se majore le chémosis, 

qu'apparait une dilatation des veines conjonctivales et épisclérales, et que 

survient une limitation de l'adduction gauche responsable d'une diplopie dans 

le regard latéral droit. 

La négativité du bilan paraclinique classique fait instaurer une corti-

cothérapie locale et générale. Celle-ci n'a une action favorable que sur les 

signes fonctionnels. ~'exophtalmie et les troubles oculomoteurs restent inchangés 

sous traitement et justifient l'hospitalisation de la malade. 

L'exam:nclinique, à l'entrée dans le service, retrouve les signes pré-

cédents et confirme notamment la paralysie du droit interne gauche. Il n'est pas 

noté de baisse de vision, l'examen du champ visuel est normal de mème que celui 

du fond d'oeil. 

Une tomodensitométrie est rapidement pratiquée. Elle montre une petite 

lésion intraorbitaire, spontanément dense tranchant sur la clarté graisseuse du 

contenu orbitaire, bien limitée, ovalaire, collée contre la paroi postéro-externe 

sans y adhérer, au contact du nerf optique en arrière tout en restant indépendant 
de lui. Cette lésion se densifie nettement après injection iodée. 
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L'évolution clinique défavorable sous c.orticothérapie, l'existence à 

la tom.odensitotqétrie d'une lésion expansive de 1 'orbite localisée plutôt dans sa 

partie externe alors qu'il existe cliniquement une paralysie du droit interne, 

font suspecter un processus tumoral pouvant se prolonger jusqu'à la fente sphé~ 

noidale: une intervention neurochirurgicale est donc décidée. 

Celle-ci, pratiquée en juillet 77 ( Docteur LAPRAS )découvre un énorme 

nodule fibreux, dense, ferme, bien limité, peu vas_culaire, siégeant à la face 

postéro-supérieure de l'orbite. Cet élément nodulaire ressemble à une tumeur 

fibromateuse et est réséqué macroscopiquement complètement. 

Le résultat de l'histopathologie apprend qu'il s'agit d'une pseudo -

tumeur inflannnatoire de l'orbite: "les différents fragments montrent des lésions 

inflannnatoires du tissu fibro-adipeux et musculaire de l'orbite à type" myosite 

orbitaire" avec: 

• une sclérose généralisée importante 

de nombreux infiltrats lymphoplasmocytaires disséminés ou groupés en 

petits nodules dans ce tissu de sclérose 

des lésions atrophiques ou dégénératives au niveau de certaines fibres 

musculaires orbitaires" 

Les suites opératoires sont marquées par un strabismus fixus de l'oeil 

gauche qui reste stable malgré la corticothérapie alors que l'exophtalmie sous ce 

traitement devient peu à peu insignifiante mais corticodépendante. 

En janvier 78, une tomodensitométrie de contrôle est demandée. Elle 

constate une lésion dense de la partie interne de l'orbite gauche, lésion qui, 

sans pouvoir l'affirmer en raison des antécédents d'intervention, laisse planer 

le doute d'une éventuelle récidive du processus inflammatoire. 
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Cette observation témoigne de la sévérité de certaines pseudo~tumeurs 

inflanunatoires de l'orbite qui, malgré une corticothérapie à doses suffisantes, 

gardent un potentiel évolutif déf'avoJ;"able. Ces formes ne peuvent logiquement 

bénéficier que d'un traitement chirurgical mais celui~ci n'est malheureuse~ent 

pas toujours suffisant pour obteni~ l'éradication complète du processus inflam-

matoire et empêcher les récidives itératives. 
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OBSERVATION n° 8 

Monsieur Amador T ..• , âgé de 50 ans, présente depuis 6 mois une exo-

phtalmie droite douloureuse d'évolution lentement progressive. En janvier 1976, 

survient une aggravation rapide et sévère du tableau clinique avec une baisse 

impo~tante de l'acuité visuelle droite, qui entraine son admission dans le servi-

ce du Professeur J. L. BONNET. 

De ses antécédents, on retient surtout une gastrectomie pratiquée 

vingt ans plus tôt pour un ulcère d'estomac. 

L'examen clinique constate effectivement une exophtalmie unilatérale 

droite ( 7 nnn au Hertel), axile, non réductible, et non pulsatile. Des douleurs 

orbitaires droites, tenaces, associées à des céphalées frontales en barre, un 

oedème·palpébral prédominant à la paupière inférieure et une hyperhémie conjonc-

. tivale ave·c discret chémosis accompagnent 1 1 exophtalmie. 

L'acuité visuelle droite n'est pas chiffrable, réduite à de vagues 

perceptions lumineuses avec abolition du réflexe photomoteur. La motilité oculaire 

n'est limitée que dans les mouvements de verticalité. 

Si la palpation n'objective aucune masse orbitaire ànormale, elle met 

en évidence un ganglion prétragien droit. 

L'examen du fond d'oeil montre à droite une papille à bords discrètement 

estompés et une dilatation veineuse modérée. 

Les radiographies simples des orbites sont normales, alors que les 

tomographies montrent une légère condensation de la face postéro-externe de 
l'orbite droite. 

La gammaorbitographie au technétium 99 m décèle une légère hyperfixation 

intraorbitaire rétrooculaire droite, tandis que la phlébographie visualise un 

léger déplacement en dedans des portions 2 et 3 de la veine ophtalmique supérieure 

qui se trouve amincie et ne parvient pas à opacifier le sinus caverneux ( Photos 

12 et 13 ). Elle conclut que cette image est en faveur d'un processus expansif 
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PHLEBOGRAPHIE ORBITAIRE 

Rétrécissement de calibre de portions 2 et 3 de la veine ophtalmique supérieure 
Léger déplacement en dedans du phlébogramme 

Photo 12 incidence de face 

Photo 13 incidence axiale 
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postéro-externe intraorbitaire. 

L'artériographie carotidienne droite est par contre normale, et le 
bilan thyroïdien biologique confirme l'euthyroidie clinique. 

Le diagnostic entre pseudo-tumeur et tumeur vraie de l'orbite est hési-
tant et recherche dans le traitement antiinflammatoire d'épreuve un argument 
supplémentaire. Le traitement par Synacthène retard ( 0,5 mg par jour pendant 
8 jours, puis 0,5 mg 1 jour sur 2 ), sous protecteurs gastriques, amène une 
amélioration rapide en 10 jours l'exophtalmie n'est plus que de 3 mm, les signes 
inflammatoires s'amendent, le fond d'oeil se normalise et surtout l'acuité de 
l'oeil droit corrigé remonte à 6/10. 

Cette amélioration est malheureusement de courte durée, la survenue de 
complications digestives hémorragiques faisant suspendre la corticothérapie. Aussi-
tôt, réapparition du tableau clinique qui fait décider l'orbitotomie exploratrice. 

Celle-ci, pratiquée en mars 1976 par voie d'abord neurochirurgicale, 
a la surprise de constater l'absence de tumeur. Une biopsie de la graisse orbi-
taire macroscopiquement anormale est néanmoins effectuée mais l'histologie ne 

trouve ni élément tumoral, ni processus inflammatoire. 

Le diagnostic reste donc incertain, mais est plutôt en faveur d'une 
pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite. 

La corticothérapie post-opératoire étant interdite chez ce malade, il 
est confié aux radiothérapeutes. La dose de 1 000 rads délivrés en 10 fractions 
permet l'obtention de suites opératoires simples sans flambée inflammatoire, si 
bien qu'un moi~ et demi après l'intervention, on constate une exophtalmie minime, 
une bonne acuité visuelle, mais un léger déficit oculomoteur dans l'abduction et 
l'élévation. 

Si ce tableau clinique reste stationnaire pendant un an'et demi, troublé 

__ / 
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ASPECTS HISTOLOGIQUES PSEUDO - TUMEUR INFLAMMATOIRE DE L ' ORBITE 

( Ré_f. Labo . Anat . Path . 77 H 30432) 

Photo 20 :nodule inflammatoire au sein d 'un Photo 21 :détail d 'un nodule inflammatoire 
abondant tissu fibreux 

Photo 22 :amas lymphoplasmocytaires avec Photo 23 :même aspect . Noter les plasmocytes 
trousseaux fibreux 

Photo 24 :extension à la périphérie d 'un nerf Photo 25 :diffusion au tissu graisseux 
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uniquement par quelques céphalées bien calmées par les antalgiques, en octobre 77 
brusquement il s'aggrave. 

Une tomodensitométrie est alors pratiquée à l'hopital de la Timone dans 
le service du Professeur SALAMON, qui révèle la présence d'un processus expansif 
intraorbitaire rétrooculaire, accentué légèrement par l'injection d'iode ( Photos 
14 et 15 ). Cette image est compatible avec l'existence d'une pseudo-tumeur 
mais peut également témoigner d'un processus tumoral vrai. 

Cet examen augmente le doute diagnostique et c'est la hantise de laisser 
évoluer Ùhe véritable tumeur qui fait pratiquer un nouveau geste chirurgical en 
décembre 77. 

Cette orbitotomie qui reprend la voie d'abord précédente va découvrir 
une infii'tration tumorale extrèmement dure, de consistance ligneuse, remplissant 

le cône orbitaire, faisant corps avec les éléments fibreux de la capsule de.Teno~, 
englobant les muscles oculomoteurs, insérant le nerf optique. L'exérèse de cette 

tumeur est macroscopiquement totale. 

Son aspect opératoire évoque un méningiome; l'histologie infirme cette 

hypothèse et a~sure qu'il s'agit d'une pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite 

( Photos 20 - 25 ). Il existe en effet ( Docteur B. PASQUIER) : 
·• " une fibrose dense remaniée par la présence d'ilots inflammatoires 

le plus souvent nodulaires, 
une population cellulaire composée de lymphocytes, d'histiocytes, 
et surtout de plasmocytes avec quelques rares cellules géantes 

multinuclées, 
un remaniement du tissu musculaire strié et du tissu adipeux par 

ces lésions fibreuses et inflammatoires,visible à la périphérie de 

certains fragments, 
des lésions vasculaires: oblitérations à type d'endartérites 
chroniques ou à type de thromboses veineuses subaiguës ou chroniques'.'. 

Un syndrome de l'apex orbitaire, prévisible compte tenu de l'exérèse 
tumorale, est constaté après l'intervention~ Progressivement en l'espace de 3 mois, 
s'installent des douleurs frontales droites qui vont devenir intenses,.permanentes, 
incoercibles. 
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TOMODENSITOMETRIE ORBITAIRE (Octobre 19??) 

Processus expansif intraor bitair e droit 

Photo 16 avant injection 

TOMODENSITOMETRIE ORBITAIRE (Mars 19?8) 

Récidive du processus expansif intraorbitaire droit 
spontanément visible~ de densité augmentant apr ès injection 

Photo 1? après injection 

Photo 18 avant injection Photo 19 après injection 
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C'est essentiellement la scène douloureuse qui fait pratiquer un nou-
veau bilan neuroradiologique. Il comporte notamment une nouvelle tomodensitométrie 

qui donne une image inattendue: la totalité de l'espace rétrooculaire est en 

effet, de nouveau, occupéepar un processus de densité légèrement supérieure à 

celle du cerveau et qui s'accroît très notablement après injection du produit 

iodé ( Photos 16 - 19 ). 

Les douleurs intolérables, la persistance du syndrome apexien, et l'as-

pect tomodensitométrique de récidive du processus inflammatoire font pratiquer, 

après avis du Docteur J. ROUGIER,une exentération de l'orbite en juin 1978. 

L'histologie de la pièce ( Professeur TOMMASI) confirme la pseudo -

tumeur inflammatoire récidivante en retrouvant l'importante sclérose, les nombreux 

infiltratslymphoplasmocytaires, la myosite scléreuse subaiguë, les oblitérations 

vasculaires. 

L'évolution malheureusement n'en reste pas là, puisque le malade va 

subir une quatrième intervention en février 1979 ( Professeur Agrégé B. RAPHAEL), 

qui découvre une récidive de la pseudo-tumeur pénétrant le toit orbitaire et 

adhérenteà la dure-mère, confirmée par l'examen histologique. 

Le traitement de cette extension comporte une brève cure de corticoides 

suivie en mai 1979 d'une radiothérapie au Cobalt 60 sur la base du crâne ( 4 000 

rads). Le recul est insuffisant pour en apprécier l'efficacité, mais on ne peut 

s'empêcher d'être plutôt pessimiste sur l'évolution ultérieure. 

L'intérêt de cette observation réside en premier lieu dans son évolution. 

Si les pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite ont souvent une issue relative-

ment favorable, ce cas illustre parfaitement l'évolution dramatique parfois 

rencontrée: évolution dramatique sur le plan local puisqu 1aboutissant à l'exenté-

ration, mais aussi, exceptionnellement il faut le reconnaître, dramatique sur le 

plan général puisque menaçant un organe vital. 

_On peut évoquer ensuite l'aspect chirurgical de cette observation, qui 
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reste très classique. Comme dans un grand nombre de cas, l'attitude attentiste 

a cédé le pas à l'exploration chirurgicale, par crainte d'un processus tumoral 

vr~i, mais aussi dans un but thérapeutique, la corticothérapie étant proscrite. 

Si la première orbitotomie reste parfaitement logique et justifiée, a-t-elle 

favorisé 1'€volution ultérieure péjorative? C'est une probabilité classiquement 

admise sans être une certitude. 

Il est par contre indéniable que les résultats diamétralement opposés 

des 2 premières explorations orbitaires chirurgicales reflètent tout à fait le 

caractère hétéroclite de l'affection. On peut à ce propos se demander si lors 

d'exploration négative, il n'est pas souhaitable que la biopsie porte à la fois 

sur la graisse orbitaire, les muscles oculomoteurs et la glande lacrymale afin de 

saisir avec le maximun de chances le ou les tissus porteurs de lésions inflamma-

toires histologiquement visibles. 

Reste enfin à noter le traitement radiothérapique institué en dernier 

recours devant l'extension intracr;nienne et sur lequel nous ne nous étendrons 

pas, ne pouvant évaluer pour l'instant son efficacité. 
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CH.API T RE III 

·FREQUENCE - AGE 

SEXE - ORBITE CONCERNEE 
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I. - FREQUENCE DE L'AFFECTION 

La fréquence des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite est appréciée 

par les auteurs de façon parfois assez différente. Ceci s'explique non seulement 

par les conceptions diverses qu'on peut avoir de l'affection, mais également par 

les arguments responsables du diagnostic: un diagnostic histologique est en effet 

plus fiable qu'un diagnostic reposant essentiellement sur des arguments évolutifs 

dont le recul parfois insuffisant peut engendrer des erreurs par excès. Enfin 

cette fréquence doit être établie par rapport à un groupe d'affections qui peut 

ne comporter que les tumeurs orbitaires primitives, ou comprendre les tumeurs 

primitives et métastatiques ou englober les tumeurs orbitaires et d'autres proces-

sus, endocriniens par exemple. 

Une des premières estimations de cette fréquence, retenue par DUKE-ELDER, 

est faite en 1931 par TAUFEROVA-KARASKOVA. Elle porte sur 52 cas de lésions orbi-

taires étiquetées tumorales, 12 s'avérant être des pseudo-tumeurs inflammatoires 

soit 23 %, 

Nous ne relaterons, parmi les très nombreuses statistiques parues 

jusqu'à ce jour, que les plus importantes et dans un ordre chronologique: 

en 1953, INGALLS constate 29 pseudo-tumeurs au sein de 134 pro.cessus 

tumoraux ou pseudo-tumoraux, soit 22,3 % 

• en 1961, SORATO colligeant les·statistiques de différents auteurs 

( STUELP, SCHRECK, REESE, GODTFREDSEN,DEJEAN, THOMAS, BABEL, REOSLOB, JACKSON) 

rencontre 99 pseudo-tumeurs sur 753 tumeurs primitives de l'orbite soit 13,1 % . 

• en 1963, REESE en trouve 74 parmi 877 affections regroupant tumeurs 

primitives, tumeurs métastatiques, et pseudo-tumeurs ayant subi un examen histolo-

gique, soit 8,5 % • 

• en 1967, SILVA sur 300 tumeurs primitives et secondaires histologique-
ment prouvées, découvre 31 pseudo-tumeurs, soit 10,3 %. 
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, en 1968, BRIHAYE ET J. FRANÇOIS dénombrent 32 pseudo-tumeurs au sein 

de 293 processus tumoraux et pseudo-.tumoraux, soit 11,3 % • 

• en 1971, J. ROUGIER, TOMMASI et VAUZELLE présentent une statistique de 

74 tumeurs de 1 1 orbite opérées qui comportent 11 pseudo-.tumeurs inflammatoires, 

sqit 14,5 % • 

• en 1973, HENDERSON compte 37 pseudo-tumeurs parmi 465 t~eurs 

orbitaires soit 8 % . 

• entre 1966 et 1973, HAYE, OFFRET et CLAY réunissant 473 tumeurs et 

pseudo-tumeurs de l'orbite, trouvent 31 pseudo-tumeurs, soit 6,5 % . 

• enfin parmi les statistiques plus récentes, celle de TROKEL en 1977 
qui sur 238 malades porteurs de tumeurs ou pseudo-tumeurs orbitaires trouve 40 de 

ces dernières, soit 16,8 %. 

L'éventail des pourcentages estimant la fréquence de cette maladie 

apparait donc assez large. On peut cependant remarquer que, hormis les statisti-

ques de TAUFEROVA-KARASKOVA, d'INGALLS et de TROKEL, les chiffres se répartissent 

entre 6,5 % et 14 %. C'est donc sur ces résultats, en retenant une moyenne de 10 %, 
que nous évaluerons la fréquence de cette affection dans le cadre des tumeurs 

orbitaires en général. 

II. - AGE DE SURVENUE 

La plupart des auteurs considèrent les ·pseudo-tumeuminflannnatoires 

de l'orbite comme une maladie de l'adulte ( BIRCH-HIRSCHFELD 1905, G. OFFRET 1951, 
REESE 1966, BLODI et GASS 1967, HENDERSON 1973, MORGAN 1975, CHAVIS 1978 )'. 

Nos huit observations en témoignent puisque notre plus jeune malade a 
47 ans, le plus âgé ayant 75 ans. 
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Si l'on étudie le nombre de cas par tranches d'âge de 10 ans dans des 

séries importantes de pseudo-tumeurs comme celle de BLODI et GASS portant sur 
140 cas confirmés histologiquement, celle d'HENDERSON portant sur 37 cas et celle 

de CHAVIS sur 55 observations, on constate la répartition suivante: 

Tranches Total ! 1-10 j 11-20 i 21-30 31-40 141-50 . 51-60 . 61-70 71-80 + 80 

d'âge 1 l 
Sêrie de 

; 

1 ' 
BLODI et GASS 130 6 i 17 1 15 24 20 23 13 12 : 1 

i 1 
; 1 

Série de ' 
1 

l HENDERSON 37 1 ! .6 7 4 7 4 4 5 
i 

1 

Série de 

CHAVIS 55 3 11 
1 

24 15 

Les deux premières décennies représentert:32 cas sur 222, la tranche 

d'âge 1 à 10 ans ne comportant que 6 malades. 

1 

2 

L'affection se révèle donc peu fréquente chez les très jeunes; elle est 

cependant signalée par certains auteurs ( COOP, MORO) et surtout par JAKOBIEC 

et MOTTOW qui rapportent une série de 29 cas de pseudo-tumeurs survenueschez de 

jeunes malades de moins de 20 ans. Le plus jeune n'a que trois ans et dans la 

moitié des cas la pseudo-tumeur s'est installée av~nt l'âge de 11 ans. 

Si l'on considère les deux âges extrêmes des différentes séries d'obser-

vations, on trouve : 

INGALLS 9 ans et 74 ans 

JACKSON 24 ans et 75 ans 

COOP 14 ans et 83 ans 
HENDERSON 12 ans et 79 ans 
HEERSINK 14 ans et 83 ans 

Les moyennes d'âge ~ont presque toutes comprises entre 45 ans et 50 ans 
( JACKSON : 47 ans, COOP : 48 ans, REESE:45 ans, HEERSINK : ·49 ans ) 
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En somme, les pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite, si elles 

restent l'apanage de l'adulte après 40 ans, peuvent se voir à tout âge y compris 

dans l'enfance et même lors des premières années. 

III. - INFLUENCE DU SEXE 

La répartition selon le sexe montre une nette prépondérance féminine 

dans nos observations ( 6 femmes pour 2 hommes). 

Ce déséquilibre n'est pas retrouvé chez la plupart des auteurs 

BLODI et GASS 

HENDERSON 

CHAVIS 

par contre: 

HEERSINK 

JAKOBIEC 

69 hommes pour 61 femmes 

22 hommes pour 15 femmes 

33 hommes pour 22 femmes 

16 femmes pour 11 hommes 

19 femmes pour 10 hommes 

( série qui, rappelons-le, concerne de très jeunes sujets). 

En fait, on ne note aucune influence significative du sexe sur la 

fréquence de la maladie. 

IV. - ORBITE ATTEINTE 

Une prédominance d'atteinte d'un côté par rapport à l'autre est relevée 

par de nombreux auteur . . 
BLODI et GASS 63 orbites droites, 48 gauches 
HENDERSON 11 orbites droites, 23 gauches 
HEERSINK 11 orbites droites, 16 gauches 
JAKOBIEC 9 orbites droites, 17 gauches 

Il ne s'en dégage véritablement aucune atteinte préférentielle ce que 

confirme tout à fait 1 1 égale répartition de nos observations. 
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En résumé, les pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite s'avèrent assez 

fréquentes,mais moins cependant qu'ontbien voulu le dire certains auteurs surtout 

lorsque l'on ne considère que les cas idiopathiques. Il nous parait que la pro-

portion d'une pseudo-tumeur pour 9 tumeurs véritables primitives ou métastatiques 

est raisonnable. Elles surviennent par ailleurs préférentiellement chez l'adulte 

et le sujet âgé mais n'épargnent pas le jeune enfant. Enfin, elles ne sont pas 

conditionnées par le sexe et atteignent l'une des 2 orbites sans aucune distinc-

tion. 





----, 
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CH API T RE IV 

LES SIGNES CLINIQUES 

,. 
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LES SIGNES CLINIQUES 

La symptomatologie clinique des pseudo-tumeurs inflammatoires de 

l'orbite est généralement riche, mais les signes variés qu'elle comporte, loin 

d'être pathognomoniques, sont en fait trompeurs, puisqu'ils conduisent le plus 

souvent au diagnostic clinique erroné de tumeur orbitaire. 

Notre étude séméiologique sera avant tout analytique. Elle tentera 

ensuite brièvement d'individualiser les deux tableaux cliniques qui peuvent se 

présenter à l'ophtalmologiste, en regroupant dans chaque cas les symptômes qui 

lui sont propres. 

I. - ETUDE ANALYTIQUE 

Elle va envisager tout d'abord les modes d'installation de la sympto-

matologie, puis elle décrira les différents signes qui peuvent être rencontrés, 

pour rendre compte enfin des diverses possibilités évolutives de ces symptômes. 

A. - Modes d'installation de la symptomatologie 

Classiquement l'installation du tableau clinique revêt un caractère 

aigu ou subaigu. Celle-ci est en fait très variable, le début de l'affection 

pouvant apparaitre lentement et progresser régulièrement tout connne un processus 

tumoral véritable. 

Dans notre courte série, une installation brusque de la symptomatologie 

est trouvée 5 fois, alors que dans 3 cas le début a été progressif. 

Certains auteurs,comme BLODI et GASS, se sont intéressés au temps écoulé 

entre le début présumé de l'affection et la première prise en charge médicale, 

reflet dans une certaine mesure de "l '·évolutivité" de la maladie. 
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Le délai s'échelonne de quelques jours à plusieurs mois et même plusieurs années. 

Ceci se confirme tout à fait dans notre série où le temps le plus 

court est de 15 jours alors que le plus long est de 3 ans. 

B. - Signes cliniques 

La plupart des auteurs se sont penchés sur la description de ces signes 

notamment G. OFFRET 1951, DUKE-ELDER 1952, COOP 1961, MORO 1964, ARDOUIN 1967, 

BLODI et GASS 1967, HENDERSON 1973, JAKOBIEC 1978. 

Parmi ces signes, cinq dominent la scène clinique et retiendront donc 

particulièrement notre attention. Ce sont 

- l'exophtalmie unilatérale 

- l'oedème palpébroconjonctival 

- les altérations de la motilité oculaire 

- la perception d'une masse orbitaire palpable 

- les phénomènes douloureux 

, 1/_L'exophtalmie_unilatérale 

Signe majeur, le plus fréquent, elle est présente dans nos 8 observa-

tions. On la retrouve dans 80 % des cas de"la série de HENDERSON et dans 85 cas 

sur 110 dans celle de BLODI et GASS. 

Son importance est variable: parfois légère, rarement monstrueuse pou-

vant interdire l'occlusion palpébrale, elle est généralement modérée de 3 à 8 mm. 

Irréductible ou peu réductible, non pulsatile, elle peut être axile 
mais est plus volontiers oblique. 

Son caractère essentiel reste cependant son unilatéralité, la bilatéra-
lité d'emblée relevant de l'exception. 
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2/_L'oedème_palpébro-conjonctival 

Sa fréquence est grande, égale à celle de l'exophtalmie pour HENDERSON 

et sa constatation est précieuse pour l'approche diagnostique. 

Cette réaction oedémateuse peut porter uniquement sur les paupières, 

uniquement sur la conjonctive ( 3 cas sur 8 dans notre série), ou sur les deux 

associées ( 4 cas dans notre série). 

- L'oedème palpébral: 

C'est le signe habituel de début ( G. OFFRET) et parfois même 

précurseur, annonçant la scène clinique ( DUKE-ELDER) 

Dur, élastique, ne prenant pas le godet, il siège sur la paupière 

supérieure, sur la paupière inférieure ou sur les deux. 

La rougeur de la paupière avec dilatation des veines palpébrales 

est un signe d'accompagnement classique. Associés au phénomène oedémateux, mais 

mais parfois isolés, des troubles de la statique palpébrale sont parfois constatés 

essentiellement le ptosis par hypotonie plutôt que par paralysie. 

- L 'oedème conj one tival : 

Il est également évocateur du processus inflannnatoire. 

Le chémosis intéresse surtout la conjonctive inférieure; il est 

jaune orangé, mais parfois violacé, hémorragique. 

Il se trouve souvent associé à une hyperhémie conjonctivale et une 

dilatation des veines conjonctivales,généralisée ou localisée; ces deux signes 

peuvent cependant se voir seuls. Un larmoiement a été signalé également dans 

certains cas. 

3/ Les altérations de la motilité oculaire ---- .-------------------------------------

Elles représentent,par leur fréquence et leur incidence diagnostique,le 

troisième signe important ( JACKSON 1951, COOP 1961, MORO 1964, HENDERSON 1973 ). 

Cinq de nos cas présentaient des troubles de cet ordre. 

Cette atteïnte oculomotrice se manifeste par une limitation des mouve-

ments oculaires dans une ou plusieurs directions et parfois globalement7associée 
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à des phénomènes diplopiques, motif très fréquent de consultation du malade. 

Certains auteurs ont insisté sur le siège de cette atteinte: pour 
INGALLS et JACKSON il existerait une atteinte privilégiée du droit inférieur et 
du petit oblique. En fait l'atteinte de tous les muscles est possible. 

Notons enfin que G. OFFRET a particulièrement insisté sur la notion 

d'altération précoce de la motilité oculaire qu'il juge capitale dans l'élabora-

tion du diagnostic. 

4/ La _perception_ d'une _"masse"_ orbitaire palpable 

La découverte d.'une "masse palpable" est appréciée, quant à sa fré-

quence, de façons diverses suivant les auteurs: HENDERSON trouve une "masse" 
dans 23 cas sur 37, JAKOBIEC en découvre une dans 45 % de ses cas. Ce n'est que 
dans 3 de nos observations que nous avons pu mettre en évidence une telle lésion. 

Le siège de cette "néoformation" palpable prête également à discutsi-on '. 
pour certains,la moitié nasale de la cavité orbitaire en est le siège de prédilec-
tion (JACKSON); pour d'autres, c'est la partie inférieure de l'orbite ( COOP ); 

pour d'autres encore, c'est l'angle supéro-interne ( MORO); pour d'autres enfin, 
la localisation la plus fréquente se situe au niveau de la région lacrymale 

( FRANCESCHETTI et RUTISHAUSER~ BABEL). HENDERSON, affirme de son côté que les 

quadrants orbitaires supérieurs dans sa série ont été occupés par une "masse" 
palpable trois fois plus souvent que lesquadrants inférieurs. Cette notion de 
localisation supérieure est retrouvée dans la série de JAKOBIEC. 

Quoiqu'il en soit, cette masse doit être suffisamment antérieure pour 

pouvoir être accessible à la palpation., qui la trouvera en général de consistance 
ferme, voire dure, plus ou moins limi~ée, adhérente ou non à la paroi osseuse. 

La palpation de cette masse dans certains cas relativement rares, est 
confirmée par sa visualisation au niveau d'un cul-de-sac conjonctival donnant à 
la muqueuse en regard une coloration jaune saumon. 
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5/_Les_phénomènes_douloureux 

~ 

Leur constatation se retrouve dans la moitie de nos cas, chez 30 % 
des malades de BLODI et GASS, et chez 17 malades sur 47 dans la série de COOP. 

Certains auteurs comme HENDERSON ne les considère cependant pas comme fréquents. 

Les douleurs peuvent précéder le début de la scène clinique, persister 

ou disparaître après son installation. 

Il s'agit habituellement de céphalées péri ou rétro-orbitaires, intéres-

sant ie territoire de l'ophtalmique de WILLIS, mais pouvant gagner le territoire 

des deux autres branches du trijumeau et irradier à toute la face. 

Leur intensité est variable: de l'endolorissement bien calmé par les 

antalgiques banaux aœ:grandes douleurs térébrantes, intolérables, soulagées 

uniquement par la corticothérapie, ou le geste chirurgical. 

S'associent parfois à ces symptômes subjectifs, des troubles objectifs 

de la sensibilité, hypoesthésie ou anesthésie, dans le territoire douloureux 

l'examen appréciera donc systématiquement la sensibilité cornéenne (JELLINEK 1969). 

6/_Les_lésions_du_globe_oculaire 

Elles comportent une incidence pronostique indéniable puisqu'elles sont 

responsables avant tout d'une baisse visuelle, transitoire ou définitive suivant 

le type de lésion et son évolution. 

Nous avons noté une diminution d'acuité visuelle dans 3 cas. JELLINEK 

la constate dans 13 cas sur 16 alors que HENDERSON ne la trouve que dans 25 % 
seulement de ses observations. 

Ces déficits visuels sont la conséquence de lésions diverses. 

Si les atteintes cornéennes dues essentiellement à une mauvaise occlusion 

palpébrale, parfois associée à des troubles sensitifs, restent assez rares, les 

lésions du fond d'oeil en expliquent un bon nombre. 
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Ce sont essentiellement des altérations du nerf optique à type d'oedème 

papillaire, très fréquemment noté par HENDERSON, ( 2 cas dans notre série), et 

d'atrophie optique. 
Il peut s'agir parfois de lésions d'origine vasculaire :la congestion 

veineuse est relativement banale, tandis que l'oblitération de la veine centrale 

(HAYE) et l'occlusion de l'artère centrale (GODFREY), beaucoup plus rares, sont 

très redoutées. 

Si l'existence de plis rétiniens est souvent notée, un décollement réti-

nien véritable est exceptionnellement à incriminer. 

La mesure du tonus oculaire donne fréquemment des chiffres supérieurs à la 

normale, mais l'hypertonie majeure engendrée par la pseudo-tumeur n'est pas d'obser-

vation courante. 

Quant aux lésions uvéales inflammatoires, elles posent un problème 

particulier. Alors que les uvéites antérieures s'avèrent rares chez l'adulte, 

JAKOBIEC,dans sa série ne comportant que de jeunes sujets, constate que 25 % 
d'entre eux sont porteurs de signes d'iritis : il assure que leur présence consti-

tue un argument de grande valeur diagnostique • ALLEN et FRANCE rapportent éga-

lement une observation récente d'un jeune garçon de 10 ans qui au cours d'une 

pseudo-tumeur a présent~ une pars planite avec iritis. Signalons enfin, quelques 

cas ~e choroidite décrits chez l'adulte (G. OFFRET). 

7/ L'adénopathie prétragienne 

Mentionnée par certains auteurs (INGALLS), elle reste rare. Nous avons 

pu cependant l'observer dans une de nos observations. 

La biopsie n'amène pas d'argument diagnostique décisif : en effet, l'as-

pect histologique inflammatoire du ganglion ne préjuge en rien de la nature de 

l'affection orbitaire: un tel aspect se voit aussi bien lors de pseudo-tumeur 

que lors d'un néoplasme dont l'adénopathie satellite ne renferme pas forcément 
des cellules tumorales! 
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~[_Signes_généraux 

Leur constatation, lors de pseudo-tumeurs inflammatoires idiopathiques 

de l'orbite, est certainement beaucoup plus _rare que lors de pseudo-tumeurs avec 

contexte étiologique ( maladies de système, infections notamment)· 

Citons l'atteinte de l'état général, la possibilité de fièvre, d'amai-

grissement. Associées ou non à ces signes cliniques, quelques perturbations biolo-

giques sont souvent notées. HENDERSON constate par exemple une vitesse de sédimen-

tation accélérée chez 9 de ses malades et une légère éosinophilie sanguine dans 

3 cas ( série de 37 malades). De façon plus exceptionnelle, un aspect discrètement 

inflammatoire du L CR est découvert ainsi que des modifications électrophorétiques, 

des protéines sanguines ( JAKOBIEC). 

C. - ModaZit~s ~voZutives di Za symptomatologie 

1/_La variabilité_des_symptômes 

La variabilité des symptômes cliniques est un des traits particuliers 

de 1 'affection. 

Sous traitement médical ou spontanément, la symptolatologie peut 

s'amender et même disparaitre complètement. Cette régression peut être définitive, 

mais le plus souvent, après une période de rémission variable de quelques jours 

à plusieurs mois, le tableau clinique réapparait identique ou majoré. 

Cette variabilité se manifeste également par l'accentuation de la symp-

·tomatologie dans certaines conditions, période menstruelle chez la femme par 

exemple. 

En somme, évolution capricieuse caractérisée par la successiande poussées 

évolutives et périodes de rémission. 

2/_La_bilatéralisation 

La bilatéralisation des lésions constitue aussi une modalité évolutive 

·caractéristique. 
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Sa fréquence est faible d'après la plupart des auteurs: dans leur 

série, BLODI et GASS et HENDERSON constatent la bilatéralité dans moins de 10 % 
des cas. Seul JAKOBIEC, dans sa série de jeunes malades, trouve une proportion 

nettement plus forte puisque voisine de 45 %. Il semblerait,par ailleurs,que les 

pseudo-tumeurs comportant une atteinte de la glande lacrymale soient sujettes 

plus volontiers au phénomène de bilatéralisation. 

Rarement d'emblée, son installation survient le plus souvent quelques 

semaines ou quelques mois après l'atteinte de la première orbite. Pour REESE, le 

délai serait de 4 à 9 mois. BLODI et GASS, qui rapportent trois atteintes simulta-

nées des 2 orbites, trouvent des délais beaucoup plus longs pouvant aller jus-

qu'à 6 ans. Cette bilatéralisation peut d'ailleurs survenir à la suite de l'inter-

vention portant sur la première orbite atteinte : il se produit alors une énorme 

poussée inflammatoire homo et controlatérale. 

BLODI et GASS découvrant ultérieurement chez 5 de leurs 13 cas bilaté-

raux une maladie de système ( lymphome, maladie de Wegener, vascularite diffuse), 

retiennent la fréquence de cette association. Cette notion n'est pas retrouvée 

par JAKOBIEC dont aucun des jeunes malades atteints de pseudo-tumeur bilatérale 

n'a présenté de désordre systémique. Cet auteur relève cependant la signification 

pronostique sévère que comporte la bilatéralisation et souligne la présence de 

celle-ci chez 7 des 8 malades porteurs d'uvéite antérieure. 

II. - ETUDE SYNTHETIQUE 

La pratique clinique montre que les pseudo-tumeurs inflammatoires de 

l'orbite peùvent se présenter sous deux tableaux différents. Leur individualité 

est conditionnée essentiellement par la localisation du processus pseudo-tumoral 

inflammatoire. Ces deux tableaux cliniques possèdent néanmoins un certain nombre 

de signes communs que sont la douleur, les troubles oculomoteurs, les manifesta-
tions palpébro~conjonctivales décrits précédemment. 
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A. - Le tableau "d'exophtalmie pure" 

'Ce tableau se rencontre lors de pseudo-tumeurs inflammatoires dont la 
localisation orbitaire est suffisamment postérieure pour ne pas être accessible 

à la pal pat ion. 

L'exophtalmie unilatérale est le maitre symptôme. Elle apparait plus 

volontiers axile que légèrement oblique. Elle s'accompagne très souvent d'une 

baisse d'acuité visuelle en relation avec des désordres du fond d'oeil, nerveux, 

vasculaires ou choriorétiniens. 

Nous avons constaté ce tableau dans 5 de nos 8 cas. 

B. Le tableau de ''mas se orbi taire palpable" 

L'exophtalmie partage ici la scène clinique avec l'existence d'une 

masse orbitaire cliniquement décelable et donc de localisation suffisamment anté-

rieure. 

Les particularités de ce tableau concernent la direction oblique constante 

de l'exophtalmie et la constatation moins fréquente de déficit visuel et d'alté-

rations du fond d'oeil. 

3 de-nos cas se sont présentés sous cette forme. 

En conclusion les deux tableaux possèdent une réalité clinique évidente 

mais également un intérêt diagnostique certain, car, si le premier fait discuter 

le diagnostic des exophtalmies unilatérales, le second oriente d'emblée sur le 

diagnostic des tumeurs éroitaires en général 
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C H A P I T R E V 

LES, INVESTIGATIONS 

PARA CLINIQUES 
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LES INVESTIGATIONS PARACLINIQUES 

La clinique permet d'affirmer l'exophtalmie, parfois de percevoir une 

"néoformation" intraorbitaire. Si dans certains cas, elle oriente vers la nature 

inflammatoire du processus responsable, la confirmation par les investigations 

paracliniques s'avère toujours indispensable. 

Les investigations orbitaires sont nombreuses. Seules seront décrites 

en détail celles pratiquées couramment et qui fournissent des arguments précieux 

pour la décision diagnostique de pseudo-tumeur: 

- radiotomographies, 

- échographie 

- scintigraphie 

- phlébographie 

- tomodensitométrie. 

Les autres, de moindre intérêt, la thermographie de la face, l'artério-

graph:!ecarotidienne, ne feront l'objet que d'une étude succiIX!œ de même que 

certaines explorations, telle l'orbitographie gazeuse, préconisées encore il y a 

moins d'une décennie et qui ont vu, par l'apparition de techniques nouvelles plus 

fiables et tout à fait inoffensives, leurs indications devenir exceptionnelles. 

I. - LES RADIO-TOMOGRAPHIES DES ORBITES 

C'est par elles que débute habituellement le bilan paraclinique. 

Les radiographies simples présentent en général les incidences standards 

suivantes : face haute appelée encore "orbites dégag~~·, profil, plancher 

d'orbites, Blandeau, Hirtz. Elles comportent également de façon systématique 
deux incidences spéciales 

fentes sphénoidales. 
incidences des trous optiques de Hartmann et des 
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Les clichés simples sont précisés par des tomographies orbitaires sous 

une ou plusieurs incidences: frontale, sagittale, axiale. 

La plupart des auteurs s'accordent à reconnaitre la négativité du bilan 

radiotomographique. Tout au plus remarquent-ils parfois une légère diminution de 

transparence de l'orbite pathologique et des opacités banales des sinus périorbi-

taires, infectieuses ou polypeuses. 

LLOYD, s'il reconnait la rareté des anomalies sur les clichés simples, 

affirme constater fréquemment un agrandissement de l'orbite atteinte sur les 

tomographies axiales. Il avoue même avoir retrouvé ce signe dans 60 % des cas 
d'une série étudiée en 1973. 

Un agrandissement de la fente sphénoidale est également décrit mais 

ce signe reste très rare et ne se voit que pour des formes très postérieures. 

LLOYD l'a observé chez 3 malades; LOMBARD! ( 1967) l'aurait aussi constaté. 

Parmi nos 8 observations, nous avons pu voir dans 1 cas cette image 

d'agrandissement de l'orbite atteinte, décrite par LLOYD. 

II. - L'ECHOGRAPHIE ORBITAIRE 

Son:ùnnocuité et la qualité de ses résultats devraient la faire pratiquer 

systématiquement et innnédiatement après l'examen clinique, si elle ne nécessitait 

pas un opérateur expérimenté, rompu à sa technique et son interprétation. 

L'échographie est l'étude de la réflexion d'une onde ultrasonore. Il 

est donc théoriquement possible, connne pour toute onde réfléchie, d'analyser ses 
modifications d'amplitude, de fréquence ou de phase. Seules les modifications 

d'amplitude sont exploitées en échographies A et B qui représentent les deux 

méthodes actuellement utiliséesen pathologie orbitaire. 
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A~ - L'~chographie de type A 

Unidimensionnelle, demandant un appareillage simple et peu onéreux, 
l'échographie de type A a été longtemps réservée à l'exploration du globe oculaire 
seul. Ce n'est qu'en 1964, cinq ans après les travaux d'OKSALA, qui démontraient 
son intérêt pour- 1 1 étude des annexes oculaires, qu'elle a commencé à faire partie 

du bilan orbitaire paraclinique. 

L'échogramme orbitaire A, qui se doit d'être comparatif avec le côté 
" opposé, est caracterisé par 

- l'amplitude des échos, qui apprécie la réflectivité des tissus 
orbitaires, fonction de leur homogénéité·, 

- l'angle Kappa, formé par la ligne isoélectrique et celle réunissant 

les pics des échos, témoin de l'atténuation de ceux-ci, 
- la largeur de l'échogramme, reflet de l'espace rétro-orbitaire, 
- Sa compressibilité enfin qui étudie la résistance des tissus orbitaires 

à la pression exercée sur eux par l'intermédiaire du globe. 

Les ultrasonogrammes de type A obtenus en présence de pseudo-tumeurs 
inflammatoires de l'orbite peuvent revêtir deux aspects bien différents 

- soit allongement de 1 'échogramme avec échos moins serrés et plu.~ 
élevés, témoignant d'une infiltration oedémateuse diffuse, rencontré-. dans les 

formes où l'exploration chirurgicale constate l'absence de tumeur (HAMA.RD) 

- soit échogramme de "tumeur solide" ( OSSOINIG, HAMARD, J. FRANÇOIS, 
POUJOL, ) constaté dans les formes où l'exploration chirurgicale trouve une 
"masse"orbitaire anormale. Cette image dite encore "de sarcome" comporte: 

- des échos de grande amplitude, réflectivité de la surface bordan-
te de ia pseudo-tumeur, 

- des échos intermédiaires bas, témoin d'une réflectivité basse 
du tissu pseudo-tumoral, 

un angle Kappa petit, 
- une compressibilité de l'échogramme négative. 

En somme l'échographie de type A, dans les pseudo-tumeurs n'apporte pas 
d'arguments valables. En cas d'inflammation diffuse l'aspect est voisin de celui 
des exophtalmiesendocriniennes. En présence de "masse pseudo-tumorale", l'aspect 
ultrasonique ·est tout à fait comparable à celui des tumeurs solides et n'est 

d'aucun secours diagnostique. 
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B. L'échographie de type B ( B-scan ultrasonographie ) 

Bidimensionnelle, réclamant un appareillage plus élaboré et plus couteux, 

appliquée beaucoup plus tôt à l'exploration orbitaire ( BAUM et GREENWOOD, 1958) 

l'échographie de type B réalise une étude tomographique de l'orbite par les 

ultrasons. 

COLEMAN s'est attaché particulièrement à rechercher les signes échotomo-

graphiques des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite. En 1972, une étude de 

35 d'entre elles, prouvées histologiquement.,lui permet de définir deux catégories 

de signes échotomographiques: les premiers témoignent d'une "masse circonscrite" 

dans l'orbite, et les seconds objectivent la présence d'un oedème inflammatoire 

des· structures orbitaires normalement présentes. 

1/_Les_signes ultrasonographi9.ues_de_"masse_circonscrite": 

Les pseudo-tumeurs, lorsqu'elles sont circonscrites, possèdent générale-

ment une absorption acoustique importante. Celle-ci est responsable, au sein de 

la graisse rétrooculaire normalement visible en clair sur l'échogramme, d'une 

encoche, d'un défect, apparaissant comme une zone sombre et possédant généralement 

un bord antérieur irrégulier. 

Cet aspect est malheureusement retrouvé lors d'autres tumeurs orbitaires, 

lymphosarcomes ou carcinomes métastatiques, et n'a donc, seul, pas de valeur 

diagnostique. 

2/ Les_signes ultrasonographiques_d'oedème_inflammatoire_des_structures 

orbitaires normalem.ent_~résentes: 

Trois structures orbitaires peuvent être intéressées par cet oedème 
inflammatoire: ce sont les muscles oculomoteurs, l'espace scléro-ténonien, le 
tissu péri-nerveux du nerf optique. 

Leur état inflammatoire se manifeste sur l'~chogramme par 
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un élargissement des muscles oculo-moteurs avec limite nette 

entre muscles et paroi orbitaire, 
un élargissement de l'espace ténonien virtuel, non visible 

normalement, 

un aspect de double contour du nerf optique. 

Contrairement aux précédents, ces signes inflannnatoires échographiques 

sont fondamentaux COLEMAN les considère même connne caractéristiquesde la maladie-

En somme, l'échographie B peut montrer des signes banaux de "masse 

néoformée", qui ne préjugent en rien de sa nature. Par contre, dans un assez 

grand nombre de cas, elle peut mettre en évidence, associé ou non aux signes 

précédents, un aspect inflammatoire des structures orbitaires dont la constatation 

revêt une importance diagnostique majeure, puisqu'il est considéré comme pathogno-

monique. 

C. - Les signes échographiques "dynamiques" 

Cette notion dynamique se veut le reflet de l'évolution des signes écho-

graphiques sous traitement d'épreuve corticoïdes. 

En effet, si la constatation échographique isolée d'une "masse néoformée~' 

en méthode A connne en méthode B, est de peu d'intérêt diagnostique, la dispari-

tion ou l'importante régression de celle-ci vérifiée ultrasonographiquement, après 

traitement antiinflammatoire, devient alors beaucoup plus évocatrice. 

Quand, aux signes de "masse néoformée", s'ajoutent des signes inflam-

matoires des structures orbitaires, ~isibles qu'en méthode B, et que tous ces 

signes sont constatés sensibles aux corticoïdes, le diagnostic est d'auta~plus 

assuré. 

Enfin si les signes inflammatoires s'avèrent isolés sur l'échotomogramme, 
COLEMAN pense que l'échographie de contrôle après traitement cortisoné n'est 

même pas nécessaire et préconise la surveillance clinique post-thérapique seule 
pour constater la régression de la symptomatologie clinique, suffisante à son sens. 
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En conclusion, l'échographie nous parait être dans les pseudo-tumeurs 

inflannnatoires de l'orbite une exploration paraclinique particulièrement sédui-

sante par soninn0euité et l'importance capitale qu' ont ses résultats. Elle 

serait largement compétitive par rapport à la tomodensitométrie si sa fiabilité 

ne demandait pas une très grande expérience aussi bien pour le bon déroulement 

de l'examen que pour l'interprétation délicate des échogrannnes. 

III. - LA SCINTIGRAPHIE ORBITAIRE 

Technique d'investigation essentielle jusqu'en 1974, la scintigraphie 

a vu son intérêt s'estomper dans la pathologie orbitaire avec l'apparition de la 

tomodensitométrie. 

Elle est basée sur la propriété qu'ont certains tissus pathologiques, 

turnoraux,inflammatoires,oedémateux, de retenir davantage et pendant plus longtemps 

les produits radioactifs. La méthode utilise actuellement le rayonnement gamma 

( TREVOR-ROPER 1952 ), d'où le nom de gammagraphie. 

De nombreux traceurs ont été employés. Actuellement un traceur essentiel-

lement est retenu, le technétium 99 m; ses caractéristiques physiques, notamment 

sa période courte de 6 heures, permettent son administration à doses élevées. 

Les techniques d'enregistrement sont de trois types: le comptage 

point par point, le balayage automatique de l'orbite sur des plans parallèles 

successifs, l'enregistrement à l'aide d'une caméra à scintillation. 

Les ·enregistrements, après injection intraveineuse de technétium 99 m, 

comportent habituellement trois temps: un temps dynamique très précoce qui 

correspond au cheminement vasculaire, artériel capillaire veineux, du technétium 

dans-l'orbite, un temps statique précoce à 5 minutes, et un temps statique 

tardif 3 heures plus tard, temps tissulaires tous les deux. 

En présence d'une pseudo-tumeur, l'image la plus fréquemment retrouvée 

est celle d'une hyperfixation précoce, peu évolutive ou stable dans le temps: 
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généralement modérément décroissante. c'est celle que l'on rencontre habituel-

lement dans tous les phénomènes inflammatoires ou oedémateux. Si cet aspect se 
différencie peu des tumeurs bénignes, la relative stabilité de l'hyperactivité 

ou sa légère atténuation permettent de réfuter toute malignité, qui se manifeste, 

au contraire, par un accroissement net de l'hyperfixation sur les temps tardifs. 

Cet examen permet, outre de révéler un processus pathologique, d'appré-

cier aussi grossièrement sa localisation. 

Mais la ganunagraphie se heurte au caractère dimensionnel des processus 

lésionnels qui doivent être suffisamment importantspour que l'examen soit capable 

de les dépister. A ce propos, il est intéressant de noter que.la scintigraphie 

au citrate de gallium,décrite par J. ROUGIER et R.C. MUNSCH et développée dans 

la thèse de J. FAYET, semble montrer une meilleure sensibilité vis à vis de certains 

processus pathologiques non décelés par l'examen au technétium. En contrepartie, 

cette technique permet moins bien d'apprécier la nature de la lésion et son proto-

cole d'examen reste assez astreignant. 

Nous avons été amenés dans notre série à pratiquer une gammagraphie 

orbitaire chez 5 malades. Nous avons constaté, dans tous les cas, une hyperfixa-

tion au niveau de l'orbite atteinte : dans 2 cas nous n'avons pu obtenir de notion 

temporelle, dans un cas nous avons remarqué une diminution modérée de l'hyperacti-

vité sur les temps tardifs, et dans 2 cas une stabilité de celle-ci. 

En somme, la scintigraphie orbitaire parait conserver un intérêt certain 

dans ~'exploration des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite puisque son 

aspect dans ce cas plaide en faveur d'un processus bénin. Si elle semble un peu 

moins utilisée depuis quelques années, la nécessité d'un faisceau d'arguments 

pour arriver à un diagnostic de certitude de pseudo-tumeur, fait qu'il nous parait 

souhaitable de la pratiquer systématiquement et ceci d'autant plus que la courte 

période des isotopes employés la rend inoffensive, susceptible d'être répétée et 

réalisée même sur des malades à l'état général précaire. 
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IV. - LA PHLEBOGRAPHIE ORBITAIRE 

D'indication nettement moins fréquente depuis l'avènement de la tomoden-

sitométrie, la phlébographie o~bitaire concerne l'opacification du réseau veineux 

orbitaire situé entre la veine angulaire en avant et le sinus caverneux en arrière. 

De nombreuses tec.hniques ont été préconisées. La technique décrite 

initialement par DEJEAN et BOUDET en 1951 c.omportait une dénudation de la veine 

angulaire, Actuellement cette méthode, de même que la dénudation de la veine 

faciale, et le cathétérisme du sinus pétreux inférieur par voie jugulaire ne sont 

que des techniques de remplacement pratiquées en cas d'échec de la ponction directe 

d'une veine frontale. 

Par la voie veineuse frontale, après compression des veines collatérales, 

10 cc de produit de contraste iodé sont injectés en 2 secondes, la sériographie 

ayant été déclenchée 1 seconde avant l'injection. L'incidence des clichés est 

généralement triple; frontale, sagittale, axiale et les techniques de soustraction 

permettent une lecture facilitée. 

Le phlébogramme des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite peut 

revêtir divers aspects. En cas de processus inflammatoire diffus, le phlébogramme 

peut être normal, mais plus souvent, il s'avère pathologique. Les images observées 

sont des anomalies de calibre des veines, très en faveur d'une lésion inflammatoire, 

sans déplacement de la silhouette phlébographique: il peut s'agir soit _d'une 

véritable thrombose de la veine ophtalmique supérieure, soit d'un simple rétrécis-

sement de cette veine, ces deux lésions ayant une localisation préférentielle 

postérieure au niveau de sa 2° ou 3° portion ( L~OYD ). 

Dans ces deux cas, il existe de plus, en amont, une dilatation des col-

latérales avec apparition de veines habituellement invisibles, veinesmusculaires 

notamment. Une augmentation de pression dans la veine angulaire peut également 

être notée ( pression normale= 10 cm d'eau) 

En présence de pseudo-tumeurs plus circbnscrites, au contraire, l'aspect 

phlébographique peut être tumoral ( BOUDET, RAMEE), En fonction de la déformation 

du phlébogramme, il est possible d'en déduire la localisation de la lésion, de 
savoir notamment si elle est intraconique ou extraconique. Le diagnostic avec une 

tumeur vraie est dans ce cas impossible même s'il existe simultanément les signes 

veineux précédents. 
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Dans notre série, une phlébographie orbitaire a été pratiquée chez 
2 malades. La première montrait une gracilité anormale de la veine ophtalmique 

supérieure avec mauvaise injection du sinus caverneux alors que la deuxième 
objectivait un léger déplacement des portions 2 et 3 de la veine ophtalmique 

supérieure amincie, ne parvenant pas non plus à opacifier le sinus caverneux. 

Ainsi, la phlébographie orbitaire lors de pseudo-tumeurs inflammatoires 

de l'orbite apparait à double tranchant. Dans un bon nombre de cas, elle peut 

éclairer le diagnostic sans pour autant l'affirmer. Quant à l'aspect de phlébo-

gramme tumoral que ces pseudo-tumeurs peuvent présenter parfois, il plaide contre 

leur diagnostic • Notre attitude restera donc prudente à l'égard de ses résultats, 

tout en remarquant cependant la tolérance excellente de cet examen qui ne nécessite 

qu'une légère anesthésie locale. 

V. - LA TOMOGRAPHIE AXIALE COMPUTERISEE 

Considérée comme le plus grand progrès réalisé ces dernières années, 

la tomodensitométrie ou scannographie permet la visualisation radiologique des 

tissus mous. -L'étude anatomique du cerveau et du contenu orbitaire est désormais 

possible sans aucun danger pour le malade. 

Nous ne rappellerons que le principe- de base de cette méthode. Si la 

source de rayons X reste sensiblement identique à celle des procédés radiologiques 

traditionnels, le récepteur n'est plus un film sensible, mais un détecteur couplé 

à un ordinateur ensemble de très haute sensibilité ( 100 fois celle des films 

radiographiques habituels). 

L'image tomodensitométrique normale des orbites permet la visualisation 

des parois orbitaires de densité maximale, du globe oculaire, du nerf optique, des 
muscles oculo-moteurs. Ces trois dernièresstructures se détachent nettement de la 

graisse orbitaire de densité moindre. 
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AMBROSE, WRIGHT, LLOYD en Angleterre,GROVE, NEW, MOMOSE, ALPER, DAVIS, 

PRESSMAN aux US A, GODDE-JOLLY, SALAMON , CABANIS, DUQUESNELen France sont les 

premiers auteurs à appliquer la méthode à la pathologie orbitaire. Ils constatent 
qu'elle permet non seulement d'objectiver un processus expansif intraorbitaire 

mais aussi d'identifier sa nature. 

En pathologie cérébrale comme en pathologie orbitaire, BULL, DU BOULAY, 

GAWLER préconisent de poursuivre l'examen par une deuxième série de coupes 

tomodensitométriques après injection intraveineuse de produit de contraste. Le 

but est double: mieux visualiser certaines lésions mal visibles avant injection, 

et, pour une lésion évidente spontanément, déterminer l'augmentation de sa densité 

après l'injection, augmentation variable selon la nature de la lésion dépendant 

en partie de l'importance de sa vascularisation. 

La description des signes tomodensitométriques des pseudo-tumeurs inflam-

matoires est récente et donc susceptible de comporter un certain nombre de notions 

imprécises ou incomplètes que l'expérience future sera amenée à corriger. Quatre 

aspects nous paraissent cependant pouvoir être retenus actuellement: 

1/ L'aspect_ tomodensitométrique _de_" masse_ intraorbitaire _": 

Cette "masse intraorbitaire" de densité moyenne visible spontanément sur 

les coupes tomodensitométriques, peut être bien limitée, de localisation variàble, 

ou plus diffuse pouvant intéresser l'ensemble de l'espace orbitaire. Cette masse 

est volontiers attenante à la partie postérieuredu globe oculaire et sa densité 

augmente modérément après injection de produit de contraste. 

2/ Les modifications tomodensitométriques des structures intraorbitaires -------~---------------------------------------------------------------
normalement_présentes. 

Associées ou non à 1 'image de " lésion expansive ", des modifications 
intéressant les structures intraorbitaires habituelles, résument le deuxième 
aspect rencontré. 
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On peut observer: 
- un épaississement des muscles oculomoteurs prédominant au niveau 

de leurs insertions sur le globe oculaire ( ENZMANN ), 
- un épaississement de la sclérotique postérieure du globe avec 

augmentation de sa densité après injection de produit de contraste, signe assez 

fréquent,présent dans 50 % des cas de la série de ZIMMERMAN, 

- une augmentation de vol4me de l'image tomodensitométrique des 

nerfs optiques (HURWITZ) 

- ces trois signes pouvant être isolés ou associés. 

3/_La_bilaté~alisation_tomodensitométrique 

Le troisième aspect concerne la visualisation tomodensitométrique de la 

bilatéralisation pseudo-tumorale alors que ceile-ci est encore latente cliniquement. 

Cette bilatéralisation peut se manifester par des images comparables 

au 1° aspect, par les signes du 2° aspect, ou par les deux associés. 

~L-~~~-signes_tomodensitométriques_"dynamiques" 

Ils comportent une notion d'évolutivité dans la symptomatologie tomoden-

sitométrique puisqu'ils veulent être la régression nette ou mieux la disparition 

des images précédentes sous traitement d'épreuve antiinflammatoire cortisoné. 

Tous ces signes tomodensitométriques ne sont pas sans rappeler ceux 

fournis par l'échographie. Sans commettre d'erreurs grossières, on peut'même penser 

que ce sont vraisemblablement les.mêmes signes et qu'ils recoupent probablement 

les mêmes aspects anatomopathologiques. 

Des conunentairesidentiques sur l'intérêt de cette symptomatologie s'impo-

sent donc, à savoir que la constatation d'une "masse intraorbitaire" isolée 
n'influence pas de façon sensible le diagnosti~ ,. alors que les modifications cons-
tatées au niveau des structures orbitaires présentes normalement sont très évoca-

trices pour ne pas dire typiques des pseudo-tumeurs inflammatoires. La bilatéra-

lisation est également en faveur du diagnostic et la disparition des symptômes 
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tomodensitométriques sous traitement d'épreuve constitue un argument de très 
grande valeur. 

Dans notre série de 8 malades, l'examen tomodensitométrique a été effec-
tué dans 7 cas. 

Dans 2 cas, son apport a été décisif dans la décision diagnostique: 
dans l'un, l'image de "masse intraorbitaire" a disparu totalement sous traitement 
d'épreuve, dans. l'autre l'examen a permis de visualiser le début de bilatéralisa-
tion du processus latent cliniquement. 

Dans 4 cas, l'exploration a révélé un processus expansif intraorbitaire, 
spontanément dense, avec dans une observation la constatation d'un "blindage 
scléral" et d'altérations musculaires simplement notés au moment de l'examen mais 
qui, maintenant à posteriori, prennent toute leur valeur. 

Enfin dans 1 cas une lésion tomodensitométrique hypodense, d'allure 
kystique a été observée: l'explication de cet aspect curieux reste ;nigmatique, 

et n'a pas été éclairc~e par l'intervention. 

En conclusion, la tomographie axiale computérisée, parfaitement inof-
fensive, apparait bien comme l'examen primordial au sein de toutes les investi-
gations paracliniques. Rivalisant par son innocuité et par la fiabilité de ses 
résultats, lors de --pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite~ avec l'échographie, 
elle la surpasse indiscutablement par sa facilité d'exécution et la moins grande 
complexité de l'interprétation de ses résultats. 

VI. - LA THERMOGRAPHIE DE LA FACE 

Examen simple, rapidement conduit, inoffensif, la thermographie de la 
face permet d'obtenir une véritable cartographie des températures cutanées avec 
une précision de l'ordre de 0,2° et une discrimination spatiale satisfaisante. 

Si DUCREY et HESSLER vanl:entses mérites dans les lésions néoplasiques 
orbitaires et dans certains processus vasculaires, ils reconnaissent l'absence 
de fiabilité de cette méthode en face de pseudo-tumeurs inflanmatoires1 puisque 
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l'examen de 12 d'entre elles a pu mettre en évidence 6 aspects hyperthermiques, 

5 aspects hypothermiques, et un aspect isothermique·.· 

La thermographie de la face ne trouve, de ce fait, pas de place dans 

le bilan paraclinique des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite et semble 

même déconseillée puisque les variations extrêmes de ses résultats, dans ce cas, 

peuvent orienter vers des diagnostics erronés. 

VII. - L'ARTERIOGRAPHIE CAROTIDIENNE 

Cette méthode radiologique comprend théoriquement l'artériographie de 

l'artère ophtalmique, branche de la carotide interne, et également l'opacification 

des branches de la carotide externe qui participent à la vascularisation de 

l'orbite. 

C'est une investigation non dénuée de danger, qui a bénéficié d'améliora-

tions récentes: stéréoradiographie, agrandissement, technique de soustraction. 

En'présence de pseudo-tumeur, cet examen s'avère normal. Nous avons été 
' amenés dans notre' série à la pratiquer 3 fois et cette normalité s'est confirmée 

dans tous les cas. 

L'indication d'artériographie carotidienne lors de suspicion de 

pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite, ne nous paraît donc pas justifiée si 

l'on considère les risques qu'elle fait encourir pour constater un examen normal 

qui ne constitue qùlun :bien.'faible 'argument diàgnostique. 

VIII. - L 1 0RBITOGRAPHIE GAZEUSE AVEC TOMOGRAPHIES 

L'orbitographie gazeuse permet théoriquement de visualiser une néofor-

mation -intraobitaire, d'apprécier sa localisation, et d'étudier les différents 

éléments de l'orbite. Mais elle nécessite une injection :i.ntraorbitaire d'air dans 
la capsule de Tenon d'une part, dans la conjonctive d'autre part, afin d'obtenir 

un double contraste gazeux autour du cône musculaire, et de ce fait s'avère un 

- 1 
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examen dangereux avec risques locaux mais aussi généraux, embolie gazeuse notam-

ment. 

Les images obtenues par cet examen en présence de pseudo-tumeurs peuvent 

visualiser une "masse néoformée" , parfois montrer un élargissement du volume 

des muscles oculo-moteurs, visibles surtout sur les coupes tomographiques de profil. 

Il est certain que cette exploration pouvait, autrefois, lors de la 

découverte de telles images, compléter efficacement le bilan paraclinique. Mais 

aujourd'hui, sa technique, l'interprétation difficile de clichés de qualité souvent 

médiocre, les risques indéniables auxquels elle expose, et l'apparition de techni-

ques infiniment plus fiables et moins dangereuses l'ont fait pratiquement abandon-

ner. 

En conclusion de ce chapitre capital pour la décision diagnostique, il 

nous semble utile de préciser le cheminement schématique logique des investigations 

paracliniques devant une suspicion clinique de pseudo-tumeurs inflammatoires de 

1 1 orbite. 

Le bilan radiotomographique doit rester l'examen de base auquel on devra 

recourir en premier. 

Si on a la chance de réunir les compétences nécessaires et l'appareillage 

suffisant pour une étude ultrasonographique fiable, l'échographie orbitaire de 

type A complétée systématiquement dans cette affection par l'échotomographie, 

est pratiquée immédiatement après le bilan radiologique standard. 

" La tomodensitométrie, clef de voute du diagnostic, dans tous les cas est 

indiquée venant confirmer les signes échographiques ou tentant.seule, de faire la 

preuve de l'affection. Elle se doit d'être pratiquée avant et après traitement 
d'épreuve comme l'échographie quand elle est possible. 

Si la conviction n'est pas formelle et hésite notamment avec un processus 
malin, la scintigraphie cérébrale nous parait être conseillée comme argument 
supplémentaire. 
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Quant à la phlébographie, elle est considérée comme un dernier recours 

devant être interprétée avec prudence, lorsque les précédentes investigations 

n'ont pas été probantes ou s'il semble exister une séméiologie veineuse clinique. 
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ETUDE ANATOMO-PATHOLOGIQUE 

Si les investigations paracliniques, devant un tableau clinique plus 
ou moins évocateur, ont pour but de réunir un nombre suffisant d'arguments pour 
poser avec certitude le diagnostic de pseu4o-tumeur inflammatoire de l'orbite, 

il est des cas où ces examens ne permettent aucune conclusion ou orientent même 

vers un diagnostic faux. 

L'intervention chirurgicale exploratrice devient alors essentielle 

puisqu'elle seule peut apporter, non par.ses données macroscopiques, mais par 
l'étude histologique qu'elle rend possible, la preuve nécessaire au diagnostic 
exact. 

I. - ASPECTS MACROSCOPIQUES DONNEES OPERATOIRES 

Les aspects macroscopiques des pseudo-tumeurs sont variés et posent 
souvent des problèmes d'identification. Lors de l'orbitotomie exploratrice, aussi 

atraumatique que possible, dont la voie d'abord est conditionnée par le siège 
des lésions, trois possibilités peuvent se rencontrer: 

1/ La forme localisée circonscrite ----------------------------------

La forme circonscrite correspond à un aspect de véritable tumeur, bien 

limitée, encapsulée, souvent dure, crissante à la coupe. 

Sa localisation est variable dans l'orbite avec une fréquence un peu 
plus grande pour l'hémi-orbite supérieure. 

Son exérèse totale est le plus souvent possible, et est suivie généra-
lement de régression des signes orbitaires, sans séquelles post-opératoires. 
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2/ La forme diffuse, infiltrative --4-,-- .- .------r--... -,-.. - .-----.. ----

La forme diffuse revêt une apparence néoplasique soudant les éléments 

intraorbitaires entre eux et le~ tnfiltrant dans leur ensemble. 

Elle représente la forme chirurgicale la plus dangereuse, car elle a 

pu faire pratiquer à tord des exentérations de l'orbite. Il est intéressant de 

noter que l'épaisseur en masse et l'induration des muscles oculo-moteurs sont 

des éléments plutôt en faveur d'une pseudo-tumeur inflammatoire. 

C'est lors de cette forme, également, que survient dans les suites 

opératoires précoces la forte poussée d'oedème orbitaire incoercible. 

3/ L'absence de "tumeur" -----------------------

L'absence de néoformation localisée ou infiltrative, constitue la 

troisième éventualité. 

Une graisse orbitaire anormale macroscopiquement est parfois constatée 

mais souvent l'ensemble des structures orbitaires apparaît normal. 

En somme, l'aspect macroscopique est peu évocateur, parfois même tota-

lement trompeur. L'examen histologique extemporané prend ici toute sa valeur : 

il affirme rarement le diagnostic de pseudo-tumeur mais permet d'éliminer une 

malignité évidente ou certaines lésions d'apparence macroscopique identique mais 

de nature bien différente et d'allure histologique assez typique (méningiome par 

exemple). 

Parmi nos 8 observations, 5 ont bénéficié de l'acte chirurgical. 

Dans l'une d'entre elles, la première orbitotomie n'a découvert aucun 

processus tumoral, tout au plus un aspect anormalement épais de la graisse orbitaire. 

Par contre, la deuxième intervention a mis en évidence une infiltration tumorale 
diffuse évoquant macroscopiquement un méningiome. 
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Dans les 4 autres observations, l'exploration chirurgicale a rencontré 
une tumeur localisée généralement bien circonscrite, de consistance variable, et 

dont !'exérèse a toujours été possible. 

II. - LES ASPECTS HISTOLOGIQUES 

Le diagnostic des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite est encore, 

dans un bon nombre de cas, un diagnostic histologique. Celui-ci est souvent 

délicat, les aspects histologiques de la maladie étant variés, parfois difficiles 

à différencier d'aspects voisins rencontrés lors de certaines affections malignes. 

Les nombreuses descriptions, classifications, tentatives de corrélations anatomo -

cliniques témoignent de cette complexité histologique. 

Parmi les auteurs particulièrement intéressés par l'aspect histologique 

de l'affection, citons: BIRCH-HIRSCHFELD, VANCEA, BABEL, FOREST, HEERSINK., CHAVIS. 

Nous ne décrirons succinctement que 4 des principales classifications, 

celles: 

- de HOGAN et ZIMMERMAN 

- de BLODI et GASS 

- de REESE 

- et de HENDERSON 

Pour insister plus particulièrement sur les aspects décrits par G. OFFRET 

et DHERMY. 

A. - Les diverses aZassifiaa·ti·ons histoZogiques : 

1/ La classification de HOGAN et ZIMMERMAN ( 1962) ------------------------------------------
Ces auteurs distinguent 

a)-Les formes lymphoïdes ou réactions lymphoides hyperplasiques 

elles exposent aux difficultés diagnostiques les plus importante~. 
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b) Les formes plasmocytaires: 
elles posent des problèmes analogues mais restent beaucoup plus 

rares que les précédentes. 

c) Les myosites orbitaires : 

elles associent réaction lympho-plasmocytaire et signes de dégé-

nérescence des fibres musculaires, aspects difficiles à distinguer des 

myopathies endocriniennes. 

d) Les lipogranulomes : 

ils se caractérisent par une réaction granulomateuse à corps 

étranger associée à une nécrose graisseuse. 

e) Les vascularites: 

elles touchent les petites veines et capillaires et comportent 

souvent une note éosinophilique suggérant un processus allergique. 

f) Les formes sclérosantes : 

elles présentent une fibrose abondante au sein d'un tissu pauci-

cellulaire. 

g) Les dacryoadénites : 

elles constituent une forme fréquente de la maladie. 

Cette classification complète et claire va ouvrir la voie aux classifi-

cations ultérieures qui pour la plupart viendront compléter ou préciser certaines 

de ses formes. 

2/ La classification de BLODI et GASS ( 1967) 

Essai d·e corrélations anatomo-cliniques, cette classification comporte 

9 groupes i~dividualisés à la lumièr~ d'une étude rétrospective de 140 biopsies 
de pseudo-tumeurs inflammatoires. 

On retrouve, connne dans la classification de HOGAN et ZIMMERMAN 
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les formes lymphoïdes divisées ici en 3 groupes 

• folliculaire 

• diffus 

• hyperplasique bénin 
et qui représentent l'aspect ,le plus fréquemment rencontré ( 90 cas 

sur 140) 

- les formes granulomateuses 

- les formes sclérosantes 

- les formes localisées 

• vascularites 

• myosites 

• dacryoadénites 

- les formes diverses 

notamment. 

formes plasmocytaires~ formes nécrotiques 

Au terme de leur étude~ les auteurs reconnaissent l'absence de cor.réla-

tion entre évolution et type histologique. 

3/ La classification de REESE ------------------------- .- .-
Elle est proche des 2 précédentes puisqu'elle comporte là aussi 

- les formes lymphoides: groupes 1 et 2 

- les formes granulomateuses: groupe 3 

- les formes sclérosantes: groupe 4 

- le dernier groupe, particulier, correspondaux formes survenues 

sur une lésion préexistante (hémangiome et kyste), et ne rentre donc pas dans 

le cadre des pseudo-tumeurs inflammatoires idiopathiques. 

4/ La classification de HENDERSON (1973) ---------------------------------

Cette classification est par contre plus originale et ne compte que 2 

grands groupes : 

a) Les vascularites: 

elles se caractérisent par 
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- la présence au sein du tissu orbitaire d'un polymorphisme 

cellulaire avec prédominance d'éosinophiles, 

- une infiltration des parois des vaisseaux par des cellules 

inflammatoires,éosinophiles notamment, 
des aspects de nécrose de certaines parois vasculaires, 

- des zones de nécrose adipeuse avec réaction granulomateuse 

secondaire aux altérations vasculaires. 

b) les infiltrations lymphocytaires: 

elles peuvent se présenter sous forme nodulaire ou folliculaire. 

Elles contiennent outre des lymphocytes, d'autres éléments cellulaires 

inflammatoires. Elles sont diffuses, intéressant l'ensemble des tissus 

orbitaires: muscles, graisse, glande lacrymale. 

Ces 2 groupes possèdent 3 subdivisions 

fonction de l'importance de la fibrose. 
aiguë, subaiguë, chronique, 

B. - Descrip'tion des asp·ects histologiqu·es ( G. OFFRET, DHERMY ) 

Quatre aspects essentiels peuvent être décrits 

- l'infiltrat lymphocytaire 

- le granulome 

- la fibrosclérose évolution histologique des 2 aspects précédents 

- les manifestations tissulaires 

1/_L'infiltrat_lymphocytaire 

L'infiltrat lymphocytaire est l'élément dominant. 

Il peut être diffus e.t alors masquer les tissus sous-jacents, adipeu~ 
et. conjonctif, prenant l'aspect de pseudo-tumeur lymphoïde ou hyperplasie lym-
phoïde réactionnelle. 

Il est souvent localisé à la glande lacrymale ou aux muscles'oculo-moteurs, 
ses 2 sièges de prédilection. Dans tous les cas, il est volontiers périvasculaire. 
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Quatre éléments doivent ~tre recherchés, leur constatation étant 

fondamentale pour affirmer le caractère inflammatoire de l'infiltrat. Ce sont 

a) la présence de lymphocytes matures essentiellement, regroupés 

parfois en follicules avec centres germinatifs, 

b) le pol}morphisme cellulaire: l'infiltrat comporte en effet 

d'autres cellules inflammatoires associées aux lymphocytes: polynucléaires, 

éosinophiles, macrophages, plasmocytes avec corps de RUSSEL. 

c) l'existence de signes vasculaires inflammatoires avec vaisseaux 

dilatés, plus nombreux que normalement,porteurs d'altérations endothéliales. 

d) la mise en évidence de plages de fibrose. 

Sur nos 5 observations ayant subi une biopsie exérèse, 3 présentaient 

un aspect d'infiltration lymphocytaire. 

2/_Le_granulome 

Le granulome est une lésion fréquente pour G. OFFRET, beaucoup plus rare 

pour TOMMASI qui ne considère que les pseudo-tumeurs idiopathtques. 

Sa localisation est essentiellement le tissu graisseux de l'orbite d'où 

son nom de lipogranulome ou granulome lipophagique ( COOP, 1961 ). 

C'est une lésion à disposition folliculaire avec assez souvent une nappe 

centrale nécrotique et une couronne cellulaire qui renferme des lymphocytes, 

des plasmocytes, des cellules épithélioides et un certain nombre de cellules 

géantes. 

Une seule de nos observations présentait une lésion de ce type. 

·3/-La·fibrosclérose 

Evolution des deux formes précédentes, la fibrosclérose donne un aspect 
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macroscopique d'envahissement néoplasique diffus et réagit particulièrement mal 

au traitement antiinflannnatoire cortisoné • 

.,. 
Elle se caractérise 

- par une sclérose collagène très dense, parfois hyalinisée, pau.ci -

vasculaire et pauci-cellulaire 

avec au sein de cette fibrose des formations musculaires et ner-

veuses de l'orbite plus ou moins dégénérées. 

Nous avons été amenés à constater cet aspect dans un seul de nos cas 

qui présentait macroscopiquement une apparence néoplasique diffuse. 

4/ Les manifestations tissulaires 

Suivant la structure tissulaire préférentiellement atteinte par le pro-

cessus inflammatoire, des manifestations histologiques particulières peuvent sur-

venir. Isolées ou multiples, ces manifestations tissulaires se rencontrent lors 

de l'atteinte inflannnatoire: 

du tissu cellulograisseux 

du muscle strié 

des vaisseaux 

de la glande lacrymale 

a) Les cellulites subaiguës ou chroniques 

Elles correspondent à l'atteinte inflammatoire de la graisse orbi-

taire. Les seules particularités histologiques sont les 2 aspects sous 

lesquels cette inflammation peut se présenter : 

infiltration lymphoplasmocytaire le lo~g des axes vasculaires 

ou aspect de lipogranulome. 

b) Les myosites 

Atteinte inflammatoire des muscles striés, les myosites subaiguës 

ou chroniques se manifestent macroscopiquement par un épaississement 
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considérable des muscles droitset obliques surtout dans leur partie 
moyenne. 

Elles présentent 3 lésions histologiques caractéristiques 
- outre l'infiltrat inflammatoire qui,s'il prédomine dans le 

muscle,atteint également le tissu cellulo-graisseux voisin, 

- les lésions du stroma qui débutent par un simple oedème 

dissociant les faisceaux de fibres musculaires et évoluènt peu à 

peu vers une sclérosé interstitielle par endroits, 

- les altérations de la fibre musculaire : avec des phéno-

mènes de dégénérescence granuleuse~, vitreuse de ZENKER, vacuolaire, 

et des processus régénératifs avec plasmodes plurinucléées. 

c) Les vascularites 

Atteinte inflammatoire des vaisseaux, les vascularites comprennent 

- les phlébites orbitaires subaiguës ou chroniques : 

noyées dans un enchevêtrement cellulaire lymphocytaire, les 

veines sont le siège d'altérations inflammatoires qui touchent leurs 

3 tuniques: 

. l'endothélium veineux, refoulé par l'infiltrat inflam-

matoire entraine un rétrécissement de la lumière vasculaire voire 

même une oblitération • 

. la couche sous-endothéliale est infiltrée par les cellules 

inflammatoires : lymphocytes, plasmocytes, macrophages • 

• la couche moyenne, qui contient les fibres élastiques, 

est distendue par l'oedéme et l'infiltration cellulaire 

•. l'adventice n'est plus visible. 

- les capillarites: 

On retrouve au niveau des capillaires les mêmes pr~cessus 

inflammatoires. 

les artérites 

l'atteinte inflannnatoire des artères est beaucoup plus rare 

surtout lors de pseudo-tumeurs inflammatoires idiopathiques. 
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d) Les dacryoadénites 

Atteinte inflammatoire de la glande lacrymale, ces dacryo-
adénites se caractérisent histologiquement par une infiltration 

de nodules lymphoplasmocytaires, qui déborde souvent dans le tissu_ 

cellulaire voisin. 

En conclusion, l'apparence macroscopique le plus souvent très trompeuse 

des pseudo-tumeurs, qui les fait volontiers assimiler soit à une tumeur circons-

crite, soit à un vaste processus néoplasique diffus, doit nous faire redoubler 

de prudence dans l'interprétation de tels aspects. 

Seule l'étude histologique des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite 

peut permettre leur diagnostic de certitude, tout en sachant que ce diagnostic 

reste souvent difficile même pour des pathologistes très avertis. 
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CH API T RE VII 

EVOLUTION 
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EVOLUTION 

L'évolution des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite peut schéma-

tiquement présenter trois modalités principales 

- l'évolution favorable 

- la stabilité évolutive 

- l'évoluti~n défavorable. 

Ces trois aspects· évolutifs sont appréciés en fonction de l'évolution 

de trois critères cliniques: l'exophtalmie, les troubles oculo-moteurs, le déficit 

visuel ( HENDERSON ). Il est probable que les années à venir verront s'ajouter, 

à ces trois critères cliniques, l'aspect évolutif tomodensitométrique, visualisa-

tion directe de l'évolution du processus inflammatoire responsable de la maladie. 

I. - L'EVOLUTION FAVORABLE 

L'évolution favorable, lors de pseudo-tumeurs inflammatoires, reste 

l'éventualité la plus fréquente. BLODI et GASS reconnaissent que cette maladie 

est de bon pronostic en général, constatant plus de 70 % d'évolutionssatisfaisantes 

dans leur série. HENDERSON confirme cette notion, dans une proportion un peu 

moindre puisque la moitié seulement de ses malades ont présenté une évolution 

favorable. 

Dans notre série, nous avons pu constater une évolution de ce type 

dans 5 cas. 

Ce terme d'évolution favorable nous paraît mieux choisi que celui de 

guérison avec ou sans séquelle dans une affection aussi capricieuse et imprévisible. 

BLODI et GASS relatent en effet le cas d'un malade porteur d'une pseudo-tumeur, 

considéré comme guéri et qui 2 ans plus tard aurait présenté une rechute. JAKOBIEC 

renchérit même, affirmant que des rechutes sont possibles 10 ans après le début 

de la maladie. 

, 
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Cette évolution favorable concerne l'évolution des pseudo-tumeurs 

inflammatoires qui ont présenté soit une normalisation complète du tableau clini-

que, soit une très nette amélioration, comportant donc 
- la régression totale de l'exophtalmie ou sa persistance discrète 

- la disparition des troubles oculo-moteurs ou la rémanence d'une 

légère limitation du regard dans une seule direction 

- la récupération totale de la vision. 

Cette évolution favorable qui se voit essentiellement au cours des 

pseudo-tumeurs d'installation relativement récente, peut survenir dans trois 

circonstances : 

1/_Spontanément_sans_aucune_thérapeutique médicale_ou_chirurgicale 

Il s'agit souvent, selon HENDERSON, de pseudo-tumeurs inflammatoires 

de l'adulte assez jeune, avec installation brutale du tableau clinique, masse 

palpable, rougeur et oedème palpébro-conjonctival, peu d'exophtalmie, troubles 

oculo-moteurs discrets, et atteinte visuelle absente ou très légère. 

Cette évolution favorable se fait en quelques semaines ou quelques mois, 

en général après une poussée unique ou un nombre restreint de poussées. Mais 

pour G. OFFRET, l'évolution spontanée favorable de certaines pseudo-tumeurs peut 

demander parfois des délais très longs 1, 2, ou 3 ans. 

2/_Après_traitement médical_antiinflammatoire_cortisoné 

L'issue favorable est de règle après corticothérapie. Elle est même 

le seul garant certain d'une bonne évolution à condition qu'elle s'adresse à des 

pseudo-tumeurs pas trop anciennes, dont la durée d'évolution n'a pas encore permis 

l'installation d'une fibrosclérose histologique. Cette issue favorable survient 

généralement rapidement : JAKOBIEC affirme qu~ la résolution peut avoir lieu en 

48 heures. Il semble que la régression du tableau clinique en moins de 10 jours 
constitue une évolution tout à fait satisfaisante. 

Cette évolution bénéfique sous traitement par corticoïdes est également 
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un test thérapeutique dont l'importance diagnostique est essentielle puisqu'il 

permet par sa positivité: d'affirmer la pseudo-tumeur inflammatoire. -

Dans notre série nous avons pu observer cette modalité évolutive sous 

corticothérapie dans 2 de nos cas. 

3/_Après_traitement_chirurgical 

L'obtention d'une évolution satisfaisante peut être constatée aussi 

par le traitement chirurgical seul qui s'adresse à des pseudo-tumeurs inflamma-

toires dont le tableau clinique comporte: 

- une"masse" bien palpable donc de localisation antérieure 

- de volume relativement restreint, ne dépassant pas un quadrant 

orbitaire 

- d'aspect bien circonscrit pour permettre une bonne dissection 

et une exérèse chirurgicale totale. 

3 de nos cas présentant les conditions requises ont bénéficié du geste 

chirurgical qui ·a permis la régression de la symptomatologie. 

Si l'évolution favorable pouvait se concevoir en dehors de toute théra-

peutique, les 2 aspects évolutifs suivants ne peuvent s'envisager que traités. 

II. - LA STABILITE EVOLUTIVE 

Cette modalité évolutive est nettement plus rare que la précédente;-

HENDERSON ne l'a constatée que dans 20 % des cas de sa série environ. 

La stabilité évolutive correspond 

- à l'évolution des pseudo-tumeurs qui, malgré la corticothérapie, 

continuent à présenter des épisodes de poussées évolutives alternant avec des 

périodes de rémission; ces rémissions sont soit complètes, soit incomplètes 
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laissant alors subsister un certain nombre d'altérations, oculo-motrices, visuelles, 

réapparaissant toujours identiques, sans majoration. 

- C'est également l'évolution des pseudo-tumeurs, cortico-dépendantes 

également, qui ne présentent plus de poussée, mais dont la régression a laiss~ 

des séquelles permanentes, stables,exophtalmiques, oculo-motrices, visuelles. 

Cette évolution survient plus volontiers : 

- au cours des pseudo-tumeurs, d'installation assez ancienne, qui n'ont 

bénéficié d'un traitement antiinflanunatoire cortisoné que tardivement, laissant 

aux phénomènes de fibrosclérose le temps de s'installer. 

- au cours des pseudo-tumeurs qui ont subi un traitement chirurgical 

s'adressant à une néoformation inflanunatoire, située profondément dans l'orbite; 

et nécessitant par conpéquent une voie d'abord externe ou transfrontal. 

Une de nos observations présente cette modalité évolutive avec persis-

tance de séquelles stables sous corticothérapie après intervention par voie 

neurochirurgicale ayant permis l'exérèse d'une néoformation inflammatoire intra-

orbitaire postéro-supérieure. 

III. - L'EVOLUTION DEFAVORABLE 

L'évolution défavorable est de fréquence non négligeable. Elle représente 

l'évolution de 30 % des cas de la série de HENDERSON. 

L'évolution défavorable regroupe 3 modalités évolutives de gravité 
croissante: 

1) L'aggravation progressive malgré la corticothérapie 

peut se manifester: 

cette aggravation 
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- par des périodes de rémissions de moins en moins complètes~de 
plus en plus invalidantes, pour aboutir à un état de "poussée 

évolutive permanente" sans rémission. 
- par la bilatéralisation du processus inflammatoire. 

2) La flambée oedémateuse orbitaire incoercible, corticorésistante 

(BIRCH-HIRSCHFELD, SAMUELS, MEISNER, G. OFFRET, ARDOUIN) 

Elle peut survenir spontanément mais est souvent déclenchée par l'acte 

chi;urgical. Elle oblige à pratiquer une trépanation décompressive ou parfois 

une exentération de l'orbite. 

3) Les très rares formes dites "malignes". 

Leur potentiel évolutif n'est plus seulement local mais général avec 

risque vital. 

Cette issue défavorable survient principalement : 

- au cours des pseudo-tumeurs inflammatoires graves sur le plan 

clinique, avec exophtalmie très importante, déficit visuel majeur, atteintes 

oculo-motrices multiples. Rappelons à ce propos que JAKOBIEC insiste particulière-

ment sur l'évolution vers la bilatéralisation des pseudo-tumeurs de ses jeunes 

malades présentant cliniquement iritis et ou oedème papillaire. 

- au cours des pseudo-tumeurs dont la durée d'évolution avant 

traitement a été longue, l'emprise corticothérapique sur des lésions essentielle-

ment scléreuses étant infime. 

- au cours des pseudo-tumeurs présentant a l'intervention chirur-

gicale un processus inflammatoire infiltratif diffus empêchant la reconnaissance 

des structures orbitaires normales, rendant !'exérèse pseudo-tumorale incomplète 

et traumatisante. 

Deux de nos observations illustrent cette évolution péjorative. Dans 

la première, partiellement corticorésistante, la tomodensitométrie a montré un 

début de bilatéralisation. La deuxième observation est exceptionnelle par sa 

gravité et son pronostic très défavorable: forme infiltrative majeure, elle a 
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nécessité une exentération orbitaire et malgré ce geste radical a présenté une 

récidive du processus pseudo-tumoral menaçant l'endocrâne après infiltration du 

toit orbitaire. 

Au terme de cette étude, l'évolution des pseudo-tumeurs inflanunatoires 

de l'orbite et la notion pronosti.cµe qui s'en déduit, présentent donc un large 

éventail de possibilités, allant de la guérison apparente à l'évolution drama-

tique locale,parfois générale. 

L'âge ne parait intervenir, sur le plan évolutif, que pour les pseudo -

tumeurs survenant chez les sujets jeunes qui montrent une fréquence importante 

de bilatéralisation de l'affection mais qui n'aboutissent que très rarement à 

une évolution catastrophique locale. 

La durée d'évolution de la pseudo-tumeur dont dépend, pour une bonne 

part, l'aspect histologique plus ou moins important de fibrosclérose, semble 

jouer un rôle indéniable sur le pronostic. 

La gravité de la symptomatologie clinique, la localisation postérieure 

du processus inflammatoire, et son aspect macroscopique infiltratif per-opératoire, 

représentent également des conditions peu propices à une évolution simple et 

satisfaisante. 

Enfin il est difficile de c,onclure ce chapitre sans remarquer que si 

l'évolution favorable survient sur des pseudo-tumeurs parfaitement corticosensibles, 

la stabilité de l'évolution se voit au cours de pseudo-tumeurs corticodépendantes, 

alors que l'évolution péjorative représente l'issue habituelle des pseudo-tumeurs 

inflammatoires corticorésistantes. 
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CH API T RE VIII 

LES FORMES CLINIQUES 
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LES·FORMES CLINIQUES 

Cinq formes cliniques particulières peuvent être individualisées au 

sein des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite suivant l'âge, le tableau 

anatomo-clinique, la symptomatologie associée: 

I. - FORMES SELON L'AGE FORMES DE L'ENFANT 

Les formes de l'enfant ont été surtout observées par JAKOBIEC lors d'une 

étude d'une série de 29 cas. 

Elles comportent un certain nombre de particularités, cliniques, 

anatomo-pathologiques, et évolutives qui leur confèrent une certaine originalité. 

Si JAKOBIEC a pu colliger une trentaine d'observations de pseudo-tumeurs 

inflammatoires survenant chez des sujets jeunes ou très jeunes, cette afféction 

chez l'enfant reste cependant nettement plus rare que chez l'adulte. 

Le tableau clinique se singularise par les signes d'iritis qu'il com-

porte dans 25 % des cas et que nous avons déjà évoqués. L'oedème palpébro-conjonc-

tival, banal en tant que signe, se retrouve néanmoins dans la presque totalité 

des cas, avec un aspect particulièrement inflammatoire. 

L'histopathologie de ces formes infantiles est intéressante par quelques 

traits caractéristiques : 

- l'aspect le plus fréquemment rencontré est celui d'infiltration 
de cellules inflammatoires avec prédominance d'éosinophiles au sein d'un tissu 

fibreux immature; ce tissu fibreux est composé de tissu collagène fin avec fibro-
blastes immatures allongés à noyaux nucléolés ( JAK.OBIEC) 

- l'infiltration lymphocytaire diffuse apparait dès lors nettement 
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moins fréquente, alors que l'aspect hyperplasique lymphoide réactionnel est tout 

à fait exceptionnel chez l'enfant 

- on retrouve par ailleurs le type granulomateux, l'aspect de myosite 

ou de dacryoadénite. 

Quant à l'évolution, elle est marquée surtout par la bilatéralisation 

fréquente de l'affection indépendante de toute maladie de système. 

II. - FORMES ANATOMO - CLINIQUES 

Elles sont au nombre de trois selon la structure orbitaire atteinte 

- les myosites orbitaires chroniques 

- lesthrombophlébites des veines orbitaires 

- les dacryoadénites. 

Nous ne décrirons pour chacune d'elles que l'étude clinique sans revenir 

sur l'aspect histopathologique déjà envisagé précédemment. 

A. - Les myosites orbitaires chroniques 

Les myosites orbitaires chroniques représentent une forme clinique 

fréquente de la maladie, bien étudiée par OFFRET, BABEL, ROUGIER, MORO. 

1/_Le_tableau_clinique 

Il comporte: 

- une exophtalmie unilatérale,axile, non douloureuse,d'apparition 

insidieuse 

- des signes inflammatoirespalpébro-conjonctivâux associés fréquem-
ment à une dilatation des veines épisclérales et conJonctivales en regard de 
l'insertion des muscles droits. 
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- et surtout une limitation précoce des mouvements du globe oculaire, 

avec phénomènes diplopiques marqués, qui bien souvent domine la scène clinique • 
• A l'examen,le regard est limité dans le champ de plusieurs 

muscles selon une systématisation ne recouvrant pas celle des nerfs 

oculo-moteurs • 
• Le test de duction forcée, s'il était pratiqué, confirmerait 

l'inextensibilité musculaire et non la paralysie. 

2/_Les_examens_paracliniques 

Des examens paracliniques, il faut retenir: 

- l'électromyogramme qui, quand il est demandé,montre des lésions 

de type myogène et non neurogène, éliminant donc une paralysie nerveuse par com-

pression par exemple, 

et surtout la tomodensitométrie dont le signe principal est ici 

l'épaississement unilatéral des muscles droits, signant le diagnostic s'il est 

associé aux autres signes tomodensitométriques des structures orbitaires normale-

ment présentes, épaississement scléral notannnent. 

3/ L'évolution ·• --------------
L'évolution spontanée se fait progressivement après une ou plusieurs 

poussées vers la disparition de l'exophtalmie et l'installation d'une fibrose 

musculaire cicatricielle qui pourra ultérieurement nécessiter un geste chirurgical. 

La corticothérapie, est, de ce fait, fortement indiquée, influençant 

très favorablement la maladie. 

Le traitement chirurgical, par contre, est déconseillé dans cette forme, 
source d'aggravation sévère ayant même pu conduire à l'exentération de l'orbite. 

B. - Les thrombophZébites des veines orbitaires 

Les thrombophlébites des veines orbitaires sont considérées par certains 
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auteurs comme ne faisant pas partie des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite. 

Cette attitude est logique lorsque le terme s'adresse au phlébites aiguës. Dans 

notre étude nous considérerons ces thrombophlébites comme des pseudo-tumeurs 

inflammatoires caractérisées simplement par une symptomatologie veineuse particu-

lièrement accentuée par rapport à la forme habituelle. 

1/_Le_tableau_clinique 

Le tableau clinique s'installe volontiers assez brutalement par: 

- une douleur de l'angle interne ou siègeant sous le rebord orbi-

taire sup'éro-interne, pouvant irradier à tout l 'hémicrâne daµs un contexte .. parfois 

de léger malaise général avec fébn.cule. 

-l'exophtalmie se constitue généralement en quelques jours. Axile, 

d'importance variable, elle évolue par poussées douloureuses. 

- trois signes d'examen sont particulièrement fréquents dans cette 
forme 

• la dilatation des veines épisclérales en tête de méduse 

qui accompagne le chémosis 

• la diplopie verticale par atteinte du muscle grand oblique, 

faisant place parfois même à un blocage de tous les mouvements du 

globe 

• l'hypertonie oculaire modérée. 

- L'examen du fond d'oeil objective souvent le contexte vasculaire 

non par la mise en évidence d'une dilatation veineuse banale, mais par la consta-

tation d'un oedème papillaire hémorragique voire d'une véritable thrombose veineuse. 

2/_Les_investigations_paracliniques 

Si les diverses investigations paracliniques en présence de thrombo-
phlébites mettent plus ou moins en évidence les signes habituellement rencontrés 

lors de pseudo-tumeurs, la phlébographie orbitaire, elle, montre toujours des 
images pathologiques et évocatrices. 
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Cet examen débute généralement par l'étude de la pression de la veine 

angulaire qui révèle une hyperpression modérée ( 15 à 20 cm d'eau contre 10 habi-

tuellement), non modifiée par la compression jugulaire. 

Le phlébogramme n'est pas déplacé mais montre une image de thrombose 

veineuse essentiellement de la veine ophtalmique supérieure avec: 

- une néovascularisation collatérale 

- et une dérivation du courant sanguin vers d'autres territoires : 

veine ophtalmique supérieure du côté opposé, veines superficielles, 

veine ophtalmique inférieure. 

3/ L'évolution 

L'évolution sous traitement mixte anticoagulant et corticothérapique 

est habituellement favorable mais les rechutes ne sont pas rares. 

C. - Les dacryoadénites : 

Les dacryoadénites ont été assez tôt décrites par FRANCESCHETTI et 

RUTISHAUSER. 

1/_Le_tableau_clinique 

Il comporte: 

--une exophtalmie inconstante, oblique quand elle existe, repoussant 

le globe oculaire en bas et en dedans. 

- une limitation de la motilité oculaire, inconstante également, 

- mais surtout une masse palpable dans l'angle supéro-externe de 
l'orbite. 

Ils sont identiques à ceux des pseudo-tumeurs inflammatoires en général. 
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3/ L'évolution --------------
Elle est assez favorable dans l'ensemble, sensible à la corticothérapie, 

avec as~ez bons résultats également après exérèse chirurgicale. 

III. - FORMES ASSOCIEES 

Ces formes associées concernent les pseudo-tumeurs inflammatoires de 

l'orbite associées à une ou plusieurs atteintes tissulaires inflammatoires extra-

orbitaires. 

Ces formes exceptionnelles n'ont été relatées que par quelques auteurs 

seulement 

- en 1967 COMINGS et coll. décrivent l'observation de 2 frères 

issus d'un mariage consanguin, porteurs d'une fibrose multitissulaire, et suggèrent 

que fibrose péritonéale, cholangéite sclérosante, thyroïdite de Riedel, et pseudo -

tumeur inflammatoire de l'orbite ne sont que les manifestations d'une même maladie. 

- DUPONT, VARCO, WINCHELL rapportent en 1968 l'observation d'une 
1 

pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite histologiquement vérifiée associée à une 

fibrose médiastinale chronique. 

- LEHARD, BOMMER et coll. en 1974, relatent l'observation d'un homme 

de 34 ans porteur d'une pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite avec processus 

fibreux généralisé: 

• fibrose rétropéritonéale 

• fibrose pulmonaire 

• fibrosclérose médullaire 

Ces formes associées, dont la constatation reste rare, plaident cependant 
en faveur d'un processus réactionnel général, se manifestant principalement par 

des lésions fibreuses pouvant se localiser au niveau de divers organes et donc 
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être responsables: 

- de pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite 

- de fibrose rétropéritonéale et médiastinale 
- de cholangéite sclérosante 
- de thyroïdite de Riedel 

- de la maladie de Dupuytren 

- des lésions chéloidiennes 

Il est possible que la réalité de ces formes cliniques puisse trouver 

prochainement sa confirmation avec l'éclaircissement des notions pathogéniques 
de la maladie. 

\ 
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CH API T RE IX 

DIAGNOSTIC POSITIF 
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DIAGNOSTIC POSITIF 

Le diagnostic de pseudo-tumeur inflammatoire de l'orbite a préoccupé 

la plupart des cliniciens et restera probablement encore pendant longtemps un 

des diagnostics les plus difficiles de la pathologie orbitaire. 

Il a toutefois bénéficié récemment d'une aide précieuse apportée par 

la tomodensitométrie. Cet examen radiologique, dont les données récentes sont 

certainement bien incomplètes, et qui n'a pas la prétention d'aplanir l'ensemble 

des difficultés, modifie cependant en partie la démarche diagnostique vis à vis de 

cette affection. 

On peut, en effet, proposer actuellement la progression diagnostique 

schématique suivante. Evoqué dans un assez grand nombre de cas par le tableau 

clinique et paraclinique classique, le diagnostic de pseudo-tumeur inflammatoire 

trouve très souvent sa confirmation dans un petit nombre de données paracliniques 

récentes et dans leur évolution après traitement d'épreuve antiinflammatoire. Ce 

n'est qu'en présence de cas particulièrement ambigus et encore équivoques, qu'il 

recourra au geste chirurgical, à visée diagnostique, seul capable d'apporter la 

preuve histologique alors nécessaire. 

I. - LES ARGUMENTS CLINIQUES ET PARACLINiguES EVOCATEURS 

Les signes évocateurs sont nombreux. Plutôt que d'en faire une banale 

énumération, il parait préférable de les distinguer suivant leur valeur diagnosti-

que: 

A. - Les arguments de ~oyenne pr~somption 

Ce sont : 

- l'âge supérieur à 45 ans 
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l'installation brutale de la scène clinique 
- les phénomènes douloureux 

- les signes inflammatoires palpébro-conjonctivaux 

- l'altération précoce de la motilité oculaire 

l'évolution avec alternance de poussées et de rémissions 

- le bilan radiotomographique orbitaire normal 

- les anomalies phlébographiques portant uniquement sur le calibre 

des veines orbitaires 

- la normalité de l'artériographie carotidienne. 

B. - Les arguments de plus forte présomption: 

Ils comportent : 

- les signes d'iritis 

l'hyperfixation gammagraphique précoce décroissant légèrement 

dans le temps 

- la bilatéralisation clinique 

- la bilatéralisation échographique et tomodensitométrique, lorsque 

ces 2 examens révèlent la présence d'une "masse intraorbitaire" 

bilatérale sans signes inflammatoires des structures orbitaires. 

II. - LES ARGUMENTS PARACLINIQUES DE CERTITUDE 

Ils proviennent soit de l'échographie orbitaire, soit de la tomodensito-

métrie. S'ils possèdent théoriquement une valeur diagnostique voisine, les signes 

tomodensitométriques sont beaucoup plus faciles à constater et, de ce fait, préva-

lent largement sur les signes échographiques. 

Nous exposerons néanmoins les arguments de certitude issus des 2 méthodes: 

A. - La visualisation échotomographique de l'oedème inflammatoire des 
structures orbitaires normalement présentes 

On en rappellera brièvement les aspects 
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- élargissement des muscles oculo-moteurs 

- élargissement de l'espace ténonien 
- aspect de double contour du nerf optique 

La constatation simultanée de l'élargissement de l'espace sclérO'téno-

nien et de l'un des 2 autres signes, ou la présence de l'un d'entre eux associé 

à un aspect échographique de "masse intraorbitaire" permettent d'affirmer le 

diagnostic. 

B. Les modifications tomodensitométriques des structures orbitaires 
normalement présentes 

Elles correspondent à: 

- l'épaississement des muscles oculo-moteurs prédominant générale-

ment au niveau de leur insertion 

- l'épaississement de la sclérotique de la moitié postérieure du 

globe oculaire 

- l'augmentation de volume de l'image du nerf optique. 

Dans ce cas également, le diagnostic de certitude nécessite la présence 

simultanée de l'épaississement de la sclérotique et de l'un des 2 autres signes 

ou l'association de l'un d'entre eux avec un aspect tomodensitométrique de masse 

intraorbitaire spontanément dense. 

Ainsi, après essentiellement la tomographie axiale computérisée, le 

diagnostic de pseudo-tumeur inflammatoire peut être souvent posé avec certitude. 

Mais il est cependant des cas où les signes tomodensitométriques 

précédents sont absents: le diagnostic, pour être affirmé, doit alors avoir 

recours aux résultats du traitement d'épreuve antiinflammatoire qui sera toujours 

pratiqué. 
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III. - LE TRAITEMENT D'EPREUVE ANTIINFLAMMATOIRE ARGUMENT EVOLUTIF DE CERTITUDE 

Ses modalités pratiques sont variables. La corticothérapie est toutefois 

à la base de ce traitement d'épreuve: cortisoneou dérivés de synthèse, ou corti-

costinauline synthétique. 

Plusieurs auteurs ( CHAVIS, ROUGIER, AMALRIC) préconisent l'administra-

tion de Prednisolone par voie orale ou injectable à la dose de 40 à 80 mg par 

jour pendant 7 jours, la diminution de posologie devant s'effectuer ensuite très 

progressivement sur plusieurs semaines. 

Dans notre série, la Prednisolone a été utilisée dans 2 cas, le 

Synacthène retard ·ayant été prescrit dans 3 cas en général à la dose de 1 mg par 

jour pendant 1 semaine, O,S·mg par jour la 2° semaine puis diminution très pro-

gressive les semaines suivantes. 

Jusqu'alors, les résultats du traitement d'épreuve étaient appréciés 

sur la régression de la symptomatologie clinique, celle-ci s'amorçant générale-

ment assez rapidement en une dizaine de jours. Cette amélioration du tableau 

clinique représentait effectivement un argument de forte présomption mais, comme 

le souligne G. OFFRET, ne donnait pas de certitude puisqu'elle pouvait éventuelle-

ment correspondre à la disparition d'une inflammation péri-tumorale. 

Désormais, la visualisation du processus pseudo-tumoral est le plus 

sôuvent possible par la tomodensitométrie. Si la mise en évidence par cet examen 

d'une masse intraorbitaire dense ne préjuge en rien de sa nature, la régression 

complète de celle-ci après traitement cortisoné affirme de façon absolue la 

pseudo-tumeur inflammatoire. 

En somme, la tomodensitométrie est capable de fournir 2 sortes d'argu-

ments de certitude. Cette double possibilité de parvenir au diagnostic permet 
de couvrir une très grande partie des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite 

et ce n'est donc que dans les cas encore incertains que l'examen histologique 

s'avérera nécessaire 
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IV. - LA PREUVE HISTOLOGIQUE 

Le recours à la preuve histologique nécessite une orbitotomie explora-

trice par voie d'abord suffisannnent large exposant au mieux le processus pseudo -

tumoral afin de pouvoir en faire l'exérèse la plus totale. Cette condition assure 

des suites opératoires simples et un examen histopathologique le plus fiable 

possible, tout en gardant en mémoire les difficultés d'interprétation inhérentes 

à l'étude histologique de cette affection. 

En conclusion, si cette démarche diagnostique un peu nouvelle en 4 

étapes peut apparaitre relativement séduisante, il est raisonnable de lui témoi-

gner néanmoins un intérêt qui doit rester encore prudent puisque ce diagnostic 

repose essentiellement sur une méthode d'investigation nouvelle. Il comporte donc 

un certain nombre de notions prospectives qui ne pourront être définitivement 

retenues que lorsqu'elles auront été confirmées par la pratique quotidienne. 
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C H A P I T R E X 

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 
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DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL 

Si le diagnostic positif des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite 

est reconnu comme un des diagnostics les plus difficiles de la pathologie orbi-

taire, c'est qu'enJrurprésence un certain nombre d'affections peuvent se discu-

ter et sont parfois bien difficiles à s'en différencier. 

Deux écueils majeurs et classiques seront en premier lieu abordés 

les tumeurs orbitaires vraies et les exophtalmies endocriniennes. 

Nous étudierons ensuite deux problèmes particuliers représentés par 

les pseudo-tumeurs inflammatoires avec étiologie connue et par une affection 

frontière très proche des processus pseudo-tumoraux inflammatoires de l'orbite 

le syndrome de Tolosa-Hunt. 

I. - LES TUMEURS ORBITAIRES VRAIES 

Les tumeurs orbitaires vraies restent le diagnostic différentiel princi-

pal des pseudo-tumeurs inflannnatoires, le tableau cliniqùe de ces deux affections 

pouvant être presque semblable. 

Les tumeurs orbitaires possèdent néanmoins quelques particularités 

cliniques et paracliniques plus ou moins constantes qu'il est important de con-

naitre. 

Toutefois le mimétisme est parfois tel qu'il peut se poursuivre 

jusqu'à l'étude histologique pour certains processus tumoraux comme les lymphomes 

malins de l'orbite. 

A. ~ Les particulaPités cliniques et paPacliniques des tumeups 
oPbitaiP~s en gén~Pal : > 

Ces particularités concernent 
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- l'installation insidieuse de la symptomatologie clinique 

- l'évolution lente et progressive 
- l'absence ou la relative discrétion des phénomènes douloureux 

et des _signes inflammatoires palpébro-conjonctivaux 

- la présence de signes osseux sur le bilan radiotomographique 

- l'hyperfixation gammagraphique peu'importante précocement, se 

majorant de façon nette sur les temps tardifs lors de l'explora-

tion de tumeurs malignes 

la présence d'images anormales sur l'artériographie carotidienne 

- la persistance échographique et surtout tomodensitométrique 

de l'image de "masse tumorale intraorbitaire" après traitement 

d'épreuve cortisoné. 

La confirmation de la nature tumorale de la lésion viendra évidemment 

de l'étude histologique. 

Cette étude peut parfois être trompeuse affirmant un processus inflam-

matoire alors qu'il s'agit en fait d'une inflammation péri-tumorale. Cette 

méprise est fréquente notamment pour les tumeurs de la glande lacrymale (BLODI et 

GASS). 
Mais c'est le diagnostic histologique des lymphomes qui pose le plus 

de difficultés 

B. - ProbZ~mes diagnostiques des prolif~rations Zymphoides 

L'aspect histologique des lymphomes orbitaires et des pseudo-tumeurs 

est parfois très proche. 

Ce sont essentiellement les lymphomes non Hodgkiniens qui sont source 

de problèmes, la maladie de Hodgkin qui peut théoriquement se discuter également, 

ne se pose pratiquement pas comme diagnostic différentiel, sa localisation orbi-

taire primitive étant exceptionnelle. 

Un petit nombre de critères histologiques importants permettent d'envi-

sager le diagnostic de lymphome malin plutôt que de pseudo-tumeur inflammatoire 

le monomorphisme cellulaire 

- l'aspect atypique,imrnature des cellules lymphoïdes qui consti-
tuent la prolifération cellulaire, 
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- l'existence de mitoses fréquentes, anormales, 
- l'absence de centres germinatifs 
- l'absence de plages de fibrose 
- l'absence de pléthore vasculaire avec vaisseaux dilatés et alté-

rations endothéliales. 

Dans certains cas, enfin, l'irnrnunocytologie peut être d'un secours non 
négligeable en déterminant le caractère monoclonal de la prolifération cellulaire, 

ce qui confirme la nature tumorale de celle-ci. 

Parmi nos observations, dans 2 cas, le diagnostic histologique a été 
hésitant avec une véritable lésion lyrnphomateuse. Ce n'est que grâce à un monomor-
phisme cellulaire insuffisant pour l'un, et pour l'autreàlaprésence de signes 

vasculaires avec congestion capillaire et réaction endothéliale de certains 
capillaires, que le diagpostic de lymphome orbitaire a pu être écarté. 

II. - LES EXOPHTALMIES ENDOCRINIENNES 

Les exophtalmies endocriniennes, dont l'unilatéralité n'est pas rare, 
qui se rencontrent dans divers dérèglements hormonaux avec au premier chef la 

maladie de Basedow, s'avèrent aussi un diagnostic différentiel souvent difficile 
du fait des nombreux problèmes qui s'étagent tout au long de la démarche diagnos-
tique. 

A. Cliniquement : 

Le tableau clinique de ces exophtalmies est souvent voisin de celui des 
pseudo-tumeurs inflammatoires. 

Cependant la constatation ou l'absence de certains signes plaident en 
faveur de la nature endocrinienne. Ce sont : 

- l'absence ou la discrétion des phénomènes douloureux 
- l'absence de masse palpable 
- surtout la rétraction de la paupière supérieure avec asynergie 

oculo-palpébrale 
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- et les signes cliniques de dysfontionnement thyro1dien. 

B. - Lors des investigations échographiques et tomodensitométriques : 

Les images échographiques (COLEMAN) et tomodensitométriques (TROKEL, 

ENZMANN), peuvent également être responsables de confusion entre les 2 maladies, 

lorsqu'elles montrent: 

- un épaississement des muscles oculo-moteurs 

- ou plus exceptionnellement une inflammation périnerveuse du nerf 

optique avec aspect échographique de double contour, ou image 

tomodensitométrique d'épaississement du nerf optique. 

Mais en présence d'exophtalmie endocrinienne, il faut reconnaitre:· 

- que les images sont souvent normales, hormis la constatation de 

l'exophtalmie 

- que l'épaississement musculaire, quand il existe, est régulier, 

visible sur les 4 muscles droits, et prédomine plutôt à l'apex 

orbitaire. 

- enfin et surtout que l'aspect d'épaississement scléroténonien 

et l'image de masse intraorbitaire ne sont jamais rencontrés. 

C. - Le bilan biologique 

Le bilan biologique, thyro1dien notamment, que nous ne détaillerons 

pas, qui doit être pratiqué largement au moindre doute, fait en général la 

preuve de la nature endocrinienne de l'exophtalmie. 

Les manifestations oculaires basedowiformes sans hyperthyro1die clini-
que et biologique, si elles existent, sont en effet très rares: entre 1967 et 

1973, MORNEX n'en a observé que 11 cas, alors que 470 cas nouveaux de mal~die de 
Basedow étaient pris en charge. 

D. - Le traitement d'épreuve cortisoné 

Il faut insister sur le fait que ce.traitement d'épreuve ne doit être 
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qu'exceptionnellement pratiqué, ne pouv~nt se concevoir que pour les formes rares 

sans hyperthyroïdie clinique et biologique. 

Il ne donne alors qu'une très faible réponse sur la symptomatologie 
clinique et paraclinique et reste un argument de valeur très modeste. 

Si bien qu'en définitive, la recherche attentive d'une séméiologie 

clinique endocrinienne, l'analyse fine des aspects tomodensitométriques, la 

pratique d'un bilan endocrinien suffisamment étoffé, permettent, dans la grande 

majorité des cas, de différencier les exophtalmies endocriniennes des pseudo -

tumeurs inflammatoires. 

III. - LE SYNDROME DE TOLOSA-HUNT 

Le syndrome de Tolosa-Hunt est un syndrome caractérisé par un tableau 

clinique dominé par une ophtalmoplégie douloureuse en relation probable avec 

un processus inflammatoire granulomateux qui siégerait au niveau de la loge 

caverneuse ( TOLOSA, 1954 ). 

La symptomatologie clinique comprend donc : 

- des douleurs orbitaires rétrobulbaires, intenses, térébrantes, 

tenaces, irradiant dans le territoire de l'ophtalmique de Willis, territoire 

où l'on constate souvent une hypoesthésie avec atteinte de la sensibilité corné-

enne 

- une ophtalmoplégie portant principalemeµt sur le III, mais pouvant 

intéresser également le IV et le VI 

- pour réaliser au maximum un véritable syndrome de la fente 
sphénoïdale. 

Cette symptomatologie peut parfois s'accompagner d'une atteinte du 

nerf optique et surtout d'une exophtalmie. 
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c'est particulièrement dans ce cadre clinique élargi que ce syndrome 

apparaît très proche des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite et ceci 

d'autant plus 

que des signes conjonctivaux à type de chémosis inflammatoire 

( LEREBELLER) sont souvent constatés 

- que l'évolution peut montrer des rémissions spontanées avec 

des récidives possibles 

- que les anomalies phlébographiques à type d'oblitération de la 

veine ophtalmique supérieure dans sa 3° portion semblent faire partie intégrante 

du tableau 

- enfin et surtout que la symptomatologie clinique et phlébogra-

phique régresse complètement et rapidement sous corticothérapie. 

Cette similitude si frappante a même conduit certains auteurs comme 

LLOYD à émettre l'hypothèse qu'il s'agissait en fait d'une même affection inflam-

matoire non spécifique. 

Le syndrome de Tolosa-Hunt sans exophtalmie correspondrait à une atteinte 

de la partie antérieure du sinus caverneux, les pseudo-tumeurs seraient un pro-

cessus inflammatoire cantonné à l'orbite uniquement, alors que le syndrome de 

Tolosa-Hunt avec exophtalmie serait cpnsidéré comme une forme mixte d'attéinte 

inflammatoire du sinus caverneux avec extension aux veines orbitaires postérieures, 

et par conséquent.à la région de l'apex orbitaire. 

IV. - LES PSEUDO-TUMEURS INFLAMMATOIRES DE L'ORBITE AVEC ETIOLOGIE CONNUE 

Leur tableau clinique, radiographique, scintigraphique, échographique 
et tomodensitométrique est en tout point semblable à celui des pseudo-tumeurs 

idiopathiques. 

Seul un contexte local, régional, ou général associé parfois à un aspect 
histologique particul~er, peut permettre de rapporter ces pseudo-tumeurs inflam-
matoires à une cause précise. 
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Parmi les principales causes, on peut retenir 

A. - Les causes infectieuses 

Les infections responsables peùvent être générales, focales, régionales 

ou locales: 

1/_Les_infections_générales 

· Il est classique d'évoquer la syphilis (DUKE-ELDER) la tuberculose 

(BIRCH-HIRfCHFELD, FRANCESCHETTI). 

Leur aspect histologique est souvent évocateur. L'infiltration lympho-
plasmocytaire est volontiers périartérielle dans la syphilis et s'associe à une 
nécrose ischémique des tissus. Le granulome tuberculeux est caractérisé surtout 

par la caséification d'une partie des follicules. 

Ces deux causes sont toutefois actuellement exceptionnelles. 

2/ Les infections focales 

D'après BADTKE, des éléments toxiques produits à partir d'un foyer 

infectieux, même très éloigné de l'orbite, pourraient être responsables d'un 

processus réactionnel au niveau orbitaire et réaliser un tableau de pseudo -

tumeur inflanunatoire. 

Illustrant cette hypothèse étio-pathogénique, COOP a décrit 2 pseudo -
tumeurs inflammatoires de l'orbite en relation, l'une, avec un abcès multiple 
du rein, l'autre avec une appendicite gangreneuse. 

3/_Les_infections_régionales 

Elles se résument essentiellement aux infections sinusiennes sur 
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lesquelles WILLIAMSON-NOBLE a particulièrement insisté, expliquant la fréquence 
de l'association, pseudo-tumeurs sinusites, par la fine barrière existant entre 
les sinus ethmoidaux et les orbites. 

Des infections granulomateuses siégeant sur les dents supérieures 

pourraient également être responsables de l'affection. 

4/ Les infections locales: ---------------------------

Elles comprennent: 

- les infections du globe oculaire évoquées par de nombreux auteurs, 

notamment DUBOIS-POULSEN et P. FRANÇOIS qui en 1950 relatèrent 2 observations 
' de pseudo-tumeurs orbitaires par abcès épiscléral enkysté. 

- les infections de la glande lacrymale sur lesquelles ont insisté 
FRANCESCHETTI, RUTISHAUSER, BABEL. 

B. - Les causes mycosiques et parasitaires : 

Les champignons responsables sont du type Aspergillus. Ils représentent 
une cause très rare et de pronostic sombre ( GREEN, FONT, ZIMMERMAN ). 

Le granulome mycosique est l'image histologique habituelle avec foyer 

nécrotique contenant le mycélium. 

Quant aux parasites incriminés, ce sont : le cysticerque du taenia 

solium, l'échinocoque, l'onchocerque et les trichines. JONES a pu rapporter une 
observation de granulome orbitaire à microfilaires. 

Par ailleurs G. OFFRET rappelle, à propos de l'aspect histologique des 
granulomes parasitaires,l'importance de l'éosinophilie locale. 

C. - Les causes virales : 

La responsabilité des virus dans les pseudo-tumeurs inflammatoires a 
été soulevée par certains auteurs :CHINAGLIA et SANTELLI, ARDOUIN. 
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D. - Les causes vasculaires 

Il s'agit de pseudo-tumeurs inflammatoires développées sur des malfor-

mations vasculaires: varices orbitaires mais surtout hémangiomes. 

Cette étiologie a intéressé particulièrement REESE puisqu'elle définit 

avec les kystes dermoides rompus un des groupes de sa classification. 

E. - Les corps·étrangers intruorbitaires méconnus 

Ils sont certainement à l'origine d'une proportion importante de pseudo 

tumeurs inflammatoires. 

Comme types de corps étrangers, citons entre autres 

- corps étranger végétal (PAUFIQUE) 

- fragment de bois (COOP) 

- fragment de graphite: mine de crayon (H. OFFRET, SARAUX) 

La lésion histologique typique est le granulome à corps étranger com-

posé de cellules inflammatoires avec plasmodes mult;i.nucléés disposées au c.ontact 

de l'élément organique anormal. 

F. - Les causes traumatiques 

Elles ont été étudiées notamment par ARDOUIN qui, hormis les corps 

étrangers intraorbitaires, décrit 2 lésions orbitaires traumatiques à partir 

desquelles se développe le processus inflammatoire: 

- le foyer d'attrition après plaie perforante ancienne 

- l'hématome vieilli dont une des premières observations a été 

relatée par ROCHON-DUVIGNEAUD. 

G. Les maladies de système : 

Les pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite peuvent être constatées 
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au cours d'une maladie de système ou parfois même peuvent en représenter la 

manifestation initiale. 

Parmi ces affections systémiques: 

- la sarcoidose, décrite par plusieurs auteurs, mais qui reste 

relativement rare puisque APPELMANS et MICHIELS n'ont recensé que 22 cas de 

pseudo-tumeurs sarcoidosiques dans la littérature mondiale en 1968. Leur aspect 

histologique, est celui de granulome sans nécrose et avec réseau de réticuline 

serré. 

- la périartérite noueuse évoquée par VIALLEFONT et BOUDET, 

WALTON, et plus récemment dans le thèse de GALLEZOT ( 1975) 

- le syndrome de Wegene~ qui a intéressé notamment FAULDS et WEAR, 

BLODI et GASS. 

En conclusion, les étiologies des pseudo-tumeurs inflammatoires de 

l'orbite apparaissent donc nombreuses. Mais bien que leur énumération soit assez 

longue et non exhaustive, il s'avère que les pseudo-tumeurs inflammatoires 

idiopathiques représentent cependant la majorité des cas, justification pour 

une part de l'étude présente. 
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CH API T RE XI 

NOTIONS PA THO GENIQUES 
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NOTIONS PATHOGENIQUES 

Les notions pathogéniques des pseudo-tumeurs inflammatoires de l'orbite, 

dites "idiopathiques", sont encore bien incertaines et même pour la plupart 

hypothétiques. 

D'intérêt modeste tant que non confirmée, cette étude pathogénique ne 

sera donc qu'ébauchée, relatant essentiellement l'hypothèse récente la plus 

vraisemblable émise par quelques auteurs et concernant un dérèglement immunitaire 

à l'origine de cette affection. 

En 1959 KURISAKI et AOMURA, puis en 1961 COOP suggèrent que les pseudo-

tumeurs inflammatoires peuvent entrer dans le cadre des maladies du collagène 

prenant pour arguments certains aspects histologiques de ces lésions tels: 

- l'activité du réseau réticulo-endothélial, 

- la tendance à la sclérose 

- l'importante participation vasculaire, artérielle, capillaire 

et veineuse. 

EASTON et SMITH parlent de processus d'auto-immunisation orbitaire. 

Ils s'appuient pour cela sur l'aspect histologique des pseudo-tumeurs qui com-

prend généralement une infiltration lymphocytaire, contenant souvent des folli-

cules à centres clairs, associée à des lésions vasculaires pariétales surtout 

veineuses. 

Ils rapprochent cette association histologique des aspects rencontrés 
dans les réactions immunitaires à type d'immunité retardée. 

JAKOBIEC, de son côté, insiste sur l'éosinophilie sanguine et orbitaire 
qu'il considère comme des arguments en faveur d'une réponse antigène-anticorps. 
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La constatation, par ailleurs, de pseudo-tumeurs inflammatoires 
associées à des processus analogues extra-orbitaires évoque la possibilité 

d'un dérèglement des défenses intéressant l'ensemble de l'organisme. 

Enfin, tous les auteurs s'accordent à reconnaitre la sensibilité par-

ticulière de ces affections pseudo-tumorales inflammatoires aux corticostéroïdes, 

qui étaie également l'hypothèse d'un désordre immunitaire. 

Si ces quelques constatations plaident en faveur d'une pathogénie 

innnunologique, elles ne constituent cependant pas de réelles preuves et incitent 

donc pour l'instant à une certaine réserve quant aux conclusions qui peuvent 

s'en dégager. 
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C H A P I T R E XI I 

TRAITEMENT 
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TRAITEMENT 

Le traitement des pseudo-tumeurs inflanunatoires de l'orbite dispose 

de moyens thérapeutiques variés mais dont les indications respectives sont souvent 

difficiles à poser. 

C'est pourquoi, après une description des différentes méthodes de 

traitement, nous tenterons·surtout de définir une conduite à tenir thérapeutique 

la plus précise possible, tenant compte des données diagnostiques nouvelles. 

I. - LES MOYENS THERAPEUTIQUES 

Le traitement peut être médical, chirurgical, radiothérapique. 

A. - Le traitement médical 

Il comprend un certain nombre de médications :corticostéroïdes, anti-

inflammatoires banaux, antibiotiques, anticoagulants, antimétabolites. 

1/ Les corticostéroïdes 

.Les corticostéroïdes apparaissent comme la seule thérapeutique médi-

cale vraiment efficace dans cette affection. 

Leur indication serait systématique dans tous les cas,si leur prescrip-
tion ne se heurtait pas à un certain nombre de contre-indications générales : 

- certaines sont absolues: ulcère gastro-duodénal en évolution, 
diabète acido-cétosique, tuberculose et insuffisance rénale chronique 

évolutives~ grossesse, infections à virus neurotropes. 
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- d'autres sont relatives : diabète non insulino-dépendant, 

glaucome déséquilibré, certaines psychoses. 

Leur administration, quand elle est possible, nécessite un certain 

nombre de précautions: 

- l'observation de règles hygiéno-diététiques avec augmentation de 

la ration protéinique, suppression des lipides, réduction des glucides et de 

l'apport sodé, 

- une surveillance du poids, de la tension artérielle, de la gly-

cémie, de la numération formule sanguine et de la vitesse de sédimentation, 

- la prescription éventuelle de médications adjuvantes: pansements 

gastriques, anabolisants, antibiotiques. 

La corticothérapie peut utiliser 2 catégories de produits 

a) Les corticostéroldes vrais 

La cortisone et l'hydrocortisone ne sont que rarement employées: 

hormones naturelles, elles possèdent une action glucocorticolde bénéfique 

antiinflammatiore, mais également une action minéralocorticolde indésirable. 

Ce sont essentiellement les dérivés synthétiques qui sont 

retenus: l'activité antiinflammatoire y est largement renforcée au détriment 

de l'action minéralocorticolde. Parmi les nombreux corticoldes synthétiques, 

citons: 
x - la PREDNISONE : Cortancyl 

- la PREDNISOLONE et dérivés 
* Hydrocortancyl 

Médrolx et sa forme injectable Solumédrol* 
C~l ' * e estene 

b) Les corticostimulines de synthèse: 

Ces produits hormonaux qui assurent une corticothérapie physio-

logique par stimulation de la sécrétion des hormones corticosurrénales habi-

tuelles sont représentés essentiellement par .le Synacthène* surtout dans sa 
forme retard. 
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Les résultats de la corticothérapie sont excellents dans l'ensemble, 
mais son efficacité requiert cependant une évolution relativement récente 

n'ayant-pas permis le développement d'une fibrosclérose. 

2/_Les_antiinflammatoires_~~~-~~~~!~~~~~ 

Leur prescription n'est opportune que si la corticothérapie est impos-

sible. 

Ces antiinflammatoires possèdent cependant, comme les corticostéroldes, 

un certain nombre de contre~indications: ulcères gastro-duodénaux en poussée, 

antécédents allergiques à ces médications, affections cardiaques, rénales ou 

hépatiques graves. 

Les produits les plus employés sont 

- L'INDOMETACINE ( Indocid *) 
et les dérivés PYRAZOLES ( 

injectable, Tandéril *) 

x Butazolidine qui possède une forme 

3/_Les antibiotiques_: 

Les antibiotiques sont indiqués en général comme couverture anti-infec-

tieuse de la corticothérapie. 

La préférence ira aux antibiotiques à large spectre, Tétracyclines 
ou Macrolides, avec comme exemples: 

- la DOXYCYCLINE ( Vibramycine x) 

- l'ERYTHROMYCI~E ( Propiocine *) 
- la SPIRAMYCINE ( Rovamycine *) 

Ces antibiotiques n'ont, de plus, aucune contre-indication; ils expo-

sent peu aux réactions allergiques et sont généralement bien tolérés, hormis 
quelques troubles digestifs, leur administration étant orale. 
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4/_Les_anticqagulants 

Indiqués en présence d'une participation veineuse évidente, ils sont 

utilisés alors à doses"anticoagulantes efficaces", mais restent toujours asso-

ciés aux corticostéroides. 

Leur prescription doit respecter leur contre-indication essentielle, 

les déficits des facteurs de la coagulation, et peut s'adresser: 

- soit aux substances hépariniques (héparine ou calciparine) 

surveillées par le temps de Howell 

- soit aux antivitamines K qui prennent en général le relai des 

précédentes, et dont la surveillance s'exerce sur le taux de 

prothrombine. 

5/ Les antimétabolites ----------------------

Compte tenu de leur prescription exceptionnelle (WONG),nous n'en ferons 

que mention, en remarquant toutefois qu'elle concerne les antimitotiques anti-

foliques ( Méthotrexate*) et le Cyclophosphamide ( Endoxan* ), et qu'elle 

nécessite la surveillance clinique et biologique stricte de l'hématopoïèse et 

des parenchymes hépatique et rénal. 

B. - Le traitement chirurgical 

Le geste chirurgical peut être à visée thérapeutique uniquement, ou à 

visée diagnostique et thérapeutique. 

Trois types d'intervention sont pratiqués 

1/ L'orbitotomie et l'exérèse de la pseudo-tumeur -------------------------------------------------
Trois conditions motivent ce geste: 

.- l'absence de diagnostic de certitude, la biopsie exérèse permet-
tant d'obtenir la preuve histologique, 
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- l'existence d'une masse pseudo-tumorale bien circonscrite, 

limitée,de volume de dépassant pas un quadrant orbitaire, et surtout de localisa-
tion antérieure et peu sensible aux corticostéroïdes, 

- l'aggravation de l'exophtalmie, du déficit visuel et des alté-

rations oculomotrices sous corticothérapie, quelle que soit la localisation du 

processus pseudo-tumoral • 

Parmi les nombreuses voies d'abord, nous ne décrirons que les trois 

plus courantes 

l'orbitotomie antérieure, supérieure ou inférieure, indiquée 

dans tous les processus antérieurs, limités et bien accessibles à la palpation, 

- l'Ôrbitotomie externe .ou temporale de Kronlein qui donne un 

jour satisfaisant sur les pseudo-tumeurs externes, mais également sur les lésions 

inférieures, 

- la voie neurochirurgicale qui permet une orbitotomie supérieure 

après taille d'un volet frontal et soulèvement du lobe frontal, particulière-

ment indiquée pour les pseudo-tumeurs supérieures, internes et de localisation 

postérieure. 

Des complications peuvent se voir. Hormis les problèmes hémorragiques 

per-opératoires, ce sont surtout des complications ou des séquelles post-opéra-

toires: 

- immobilité totale du globe 

- paralysie oculo-motrice 

- ptosis 

- anesthésie sus-orbitaire 

- flambée oedémateuse incoercible qui est essentiellement le fait 

des interventions portant sur des pseudo-tumeurs postérieures, 

infltratives macroscopiquement ou sur des myosites orbitaires. 

2/ La_décompression_orbitaire_(_G._OFFRET,_ARDOUIN_) 

Exceptionnelle, associée généralement à une tarsorraphie, la décompres-

sion orbitaire dans les sinus ou dans la fosse temporale externe est indiquée 

seulement en présence de flambée oedémateuse corticorésistante après première 

intervention classique. 
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3/ L'exentération: 

Pratiquée autrefois avec une fréquence non négligeable, elle est actuel-

lement d'indications limitées aux flambées oedémateuses non jugulées par les 

autres moyens médicaux ou chirugicaux. 

Elle peut également être décidée devant l'existence de douleurs inten-

ses, térébrantes, permanentes calmées par aucune médication antalgique, sur un 

oeil exophtalme, fixé, perdu fonctionnellement et après un premier geste chirur-

gical préalable. 

C. - La radiothéPapie : 

Préconisée par certains auteurs (HAYE, JAMMET, DOLLFUS), la radiothé-

rapie ne trouve guère ses indications actuellement que lorsque le traitement mé-

dical est intèrdit. 

Elle nécessite, avant d'être délivrée, un diagnostic de certitude, afin 

d'être assuré d'irradier une lésion inflammatoire et non un processus tumoral 

vrai radiosensible. 

Ses résultats sont discordants. Ils appara1traient satisfaisants surtout 

sur les formes assez récentes, cellulaires9 pauvres en fibrose. 

II. - CONDUITE THERAPEUTIQUE PRATIQUE 

Nous envisagerons successivement les cas généraux puis ·1es ca.s parti-

cùliers. 
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A. - Cas généraux: 

1/ La_corticothérapie_d'épreuve 

En absence de contre-indication absolue à ~a corticothérapie, celle-ci 

sera prescrite dans tous les cas,que le diagnostic soit_suspecté ou déjà certain, 

qu'une rémission spontanée débute ou pas. 

Etape diagnostiqµe et thérapeutique, le traitement d'épreuve corticorde 

s'étale sur 3 semaines et peut recourir 

* ·-· - soit au Médrol , dans sa forme injectable intramusculaire de 
préférence, à la dose de 

60 mg par jour la 1° semaine 

40 mg par jour la 2° semaine 

30 mg par jour la 3 ° semaine 

- soit au s;uacthène* retard intramusculaire 

• 1 mg par jour la 1° semaine 

• 0,5 mg par jour la 2° semaine 

• 0,5 mg 1 jour.sur 2 la 3° semaine 

Cette corticothérapie sera associée 

- à une antibiothérapie de couverture 

Vibramycine~ 200 mg par jour en une.seule 

Rovamycine :t lg 2 fois par jour ou 

Propiocine :t 500 mg 2 fois par jour ou 

- à une protection gastrique. 

prise 

Insistons sur le fait que la corticothérapie sera prescrite même si 

s'amorce une rémission spontanée, celle-ci pouvant être incomplète ou apparemment 

complète avec cependant développement d'une fibrosclérose histologique à minima. 

2/ Au_terme_du_traitement_d'épreuve_:_3_possib_!lités 

a) le traitement d'épreuve a été efficace cliniquement et tomoden -
sitométriquement 
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Il confirme, s'il en était besoin, le diagnostic et autorise à 

continuer la corticothérapie seule,cornme thérapeutique. 

Elle sera poursuivie 3 mois, délai nécessaire pour éviter les 

rechutes précoces. 

Les doses de Médrolx, administré alors par voie orale, ou de 

Synacthène* retard injectable intramusculaire seront très progressivement diminuées 

pour aboutir à un sevrage complet en 3 mois. 

Antibiotiques et protection gastrique seront également poursuivis. 

b) Le traitement d'épreuve n'a permis qu'une régression partielle 

La conduite thérapeutique dépend de la certitude du diagnostic 

avant traitement d'épreuve,de la localisation et de l'aspect de la masse pseudo -

tumorale 

- en cas de diagnostic de certitude (essentiellement tomoden-

sitométrique) 

• si la masse pseudo-tumorale est suffisamment antérieure 

même si elle n'est responsable que d'une g~ne fonctionnelle 

modeste, !'exérèse chirugicale par orbitotomie antérieure ou 

de Kronlein est conseillée avec corticothérapie post-opératoire • 

• si la pseudo-tumeur siège par contre profondément dans 

l'orbite, avec un aspect tomodensitométrique mal circonscrit, 

et si elle entraine peu de gène fonctionnelle, le geste chirur-

gical n'est pas souhaitable pouvant exposer à des suites com-

pliquées disproportionnées et la corticothérapie seule est 

indiquée. 

- en cas de diagnostic incertain 

Quelle que soit la localisation du processus pseudo-tumo-

ral, l'intervention chirurgicale est impérieuse; elle permet 

le diagnostic histologique et !'exérèse de la pseudo-tumeur, 

et sera suivie d'une corticothérapie prolongée. 



- 149 -

c) Malgré la corticothérapie d'épreuve, le tableau s'est aggravé 

L'intervention chirursicale s'impose; là aussi, quels que soient 

l'aspect et la localisation de la pseudo-tumeur, avec corticothérapie post-

opératoire. 

B. - Cas particuliers 

L'attitud~ .thérapeutique est identique avec adjonction d'anticoagulants. 

2/_Les_cas_où_la corticothérapie_est_contre-indiquée 

Le traitement sera encore médical, mais fera appel aux antiinflammatoires 

non cortisonés, suivant un schéma similaire comprenant 2 phases 

- un traitement d'épreuve pendant 3 semaines : 

Indocid*.avec des doses initiales de 200 mg par jour ou 

Butazolidine~ à la dose de 600 mg par jour 

puis traitement d'entretien, seul ou associé à la chirurgie 

suivant les résultats de la phase d'épreuve, avec diminution 

progressive de la posologie sur 3 mois. 

L'efficacité de ce traitement antiinflammatoire est bien moindre que 

celle de la corticothérapie. Le recours au geste chirurgical sera, en conséquence, 

plus fréquent. 

On peut envisager dans les cas où le diagnostic de pseudo-tumeur est 

certain ( diagnostic tomodensitométrique ou histologique après chirurgie), une 

radiothérapie orbitaire qui peut s'avérer un complément utile au traitement mé-

dical ou chirurgical. 
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3/_Les cas_où_les_antiinflammatoires cortisonés_ou non_sont_contre-indiqués: 

Le traitement s'adresse soit à la chirurgie, soit à la radiothérapie, 
soit aux deux associées. 

4/_Les_pseudo-tumeurs_d'évolution_très_défavorable, malgré_la_thérapeutique 

médicale_et_un_premier_geste_chirurgical : 

Leur traitement relève alors soit d'une nouvelle intervention classique, 

soit de traitements chirurgicaux d'exception, décompression orbitaire ou exenté-
ration. 
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CONCLUSIONS 
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CONCLUSIONS 

Nous avons rapporté huit observations de pseudo-tumeurs inflammatoires 

idiopathiques de l'orbite. 

Bien que toutes caractéristiques, elles se sont avérées très différentes 

par leur tableau clinique paraclinique et éventuellement histologique, par leur 

évolution, par _les problèmes diagnostiques et thérapeutiques qu'elles ont pu poser. 

A la lumière des éléments fournis par ces observations et à l'aide des 

données de la littérature, nous avons analysé les aspects cliniques variés mais 

souvent trompeurs des pseudo-tumeurs inflammatoires, après avoir estimé leur 

fréquence à 1 pseudo-tumeur inflammatoire pour 9 tumeurs orbitaires vraies environ. 

Nous avons décrit ensuite les diverses investigations paracliniques 

susceptibles d'étayer au mieux le diagnostic, en particulier l'échographie orbi-

taire et la tomodensitométrie. 

Après avoir envisagé les trois modalités évolutives de l'affection, 

nous avons insisté sur quelques formes cliniques, formes anatomo-cliniques mais 

aussi formes de l'enfant et pseudo-tumeurs associées à des lésions fibre-scléreu-

ses extra-orbitaires. 

Lors de l'étude diagnostique, nous nous sommes efforcés de sélectionner 

un certain nombre d'arguments paracliniques, notamment tomodensitométriques, qui 

nous ont paru suffisanunent fiables pour que leur réunion permette d'établir le 

diagnostic de pseudo-tumeur inflanunatoire, le recours à l'étude histologique 

restant indispensable dans les cas non probants. 

Nous avons discuté, comme diagnostic différentiel, les tumeurs orbitaires 

et les exophtalmies endocriniennes, avant d'évoquer le syndrome de Tolosa-Hunt, 
forme frontière de l'affection, et les pseudo-tumeurs inflammatoires avec étiologie 

connue. 
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Enfin, après une description analytique du traitement, nous avons 
tenté de codifier une attitude thérapeutique pratique qui repose sur la cortico-

thérapie associée dans des cas bien précis à l'exérèse chirurgicale. 

Cette affection comporte encore des ambigultés indéniables, ce qui 

justifie parfaitement l'intérêt que de très nombreux auteurs lui ont porté. 

On peut espérer que l'éclaircissement futur de la pathogénie permet-

tra l'élaboration d'une définition satisfaisante et surtout lèvera les dernières 

difficultés des chapitres diagnostique et thérapeutique qui, à notre avis,sem-

blent avoir bénéficié de façon très appréciable des progrès permis par la 

tomographie axiale _cqmputérisée. 

Vu et Permis d'imprimer 
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qui me seront confiés et mon état ne servira pas à corrom-
pre les moeurs, ni à favoriser le crime. 

Je ne permettrai pas que des considérations de 
religion, de nation, de race, de parti ou de classe sociale 
viennent s'interposer entre mon devoir et mon patient. 

Je garderai le respect.absolu de la vie humaine. 

Même sous la menace, je n'admettrai pas de faire 
usage de mes connaissances médicales contre les lois de 
l'humanité. 

Respectueux et reconnaissant envers mes Mattres, 
je rendrai à leurs enfants l'instruction que j'ai reçue de 
leur père. 

Qué les hommes m'accordent leur estime si je suis 
fidèle à mes promesses. 

Que je sois couvert d'opprobre et méprisé de 
mes confrères si j'y manque. 
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