Lymphangiome kystique orbitaire chez I'enfant : A propos d’un cas
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Introduction :

Le lymphangiome est une malformation vasculaire bénigne composée d’'un endothélium et dont
le contenu est de la lymphe. Il présente parfois une composante kystique. Les localisations sont
diverses et il peut occasionnellement se situer dans la région de l'orbite. Le lymphangiome

kystique représente 1% des lésions orbitaires.

Observation :

Nous rapportons le cas d’'une patiente agée
de 7 ans qui a présenté depuis 9 mois
I’évolution progressive d’'une exophtalmie
gauche associée a un strabisme divergent.
Sans baisse de I'acuité visuelle associée ni
antécédent de traumatisme oculaire noté.

L’examen clinique retrouvait une tuméfaction
palpébrale gauche d’aspect bleuté plus
marquée en interne avec présence de
télangiectasie sans signes inflammatoires en
regard accompagnée d’'une exophtalmie
gauche non axile inférolatérale [fig 1 : A].

L’examen ophtalmologique a montré une
acuité visuelle conservée sans limitation des
mouvements oculaires ni de diplopie avec un
strabisme divergent.

L'IRM orbito-cérébrale montrait une Iésion
kystique intra orbitaire en rapport avec un
lymphangiome [fig 2 ].

La patiente a subi une exérese complete de la
tumeur sous anesthésie générale. 'examen
anatomopathologique a permis de confirmer le
diagnostic de lymphangiome kystique

orbitaire . L’évolution était favorable avec un
recul de 6 mois [fig 1 : B].

Fig 1: A : Exophtalmie gauche non axile
Inférolatérale
B : évolution aprés 6 mois

Fig 2 : Coupe coronale montrant une image
hétérogenes, polylobées, avec signal liquidien
d’intensité variable




Discussion:

L’exophtalmie d’apparition subaigué chez les enfants doit faire suspecter une tumeur orbitaire
jusqu’a preuve du contraire. Le rhabdomyosarcome est la tumeur maligne a éliminer en urgence [1].

Le lymphangiome est une tumeur bénigne kystique malformative des vaisseaux lymphatiques qui
survient le plus souvent dans la région de la téte et du cou chez les enfants , la localisation orbitaire
estrare (1 a 2 % de I'ensemble des tumeurs orbitaires) [2] et reste une cause exceptionnelle
d’exophtalmie .

Les examens complémentaires par imagerie sont indispensables pour confirmer le diagnostic.
L’échographie-doppler met en évidence une tumeur kystique a flux lent, mais I'IRM reste I'examen de
référence et permet de visualiser les tumeurs hétérogenes, polylobées, avec signal liquidien d’intensité
variable en fonction des poussées hémorragiques d’ages différents. Par ailleurs, I'lRM permet la
recherche d’autres localisations (palais, joue, extension intracranienne, etc.) et de qualifier la Iésion en
lymphangiome orbitaire pur ou diffus avec infiltration palpébrale[3] .

Il s’agit de tumeurs faiblement encapsulées, trés infiltrantes dont le clivage chirurgical est impossible.
L’attitude thérapeutique recommandée actuellement est surtout conservatrice et I’exérése chirurgicale
sera posée devant une hémorragie aigué avec souffrance du nerf optique, un exorbitisme important
avec exposition cornéenne ou un prejudice esthétique important [4—D5].

A coté de la chirurgie, d’autres thérapeutiques ont été testées (infiltration de corticoide, sclérothérapie),
cependant les résultats ne sont pas satisfaisants voire parfois déléteres pour la fonction visuelle.

Le risque d’hémorragie intra Iésionnelle postopératoire ou de récidive tumorale est important surtout en
cas de résection partielle (58 % des cas) [6-7].

Vu son caractere souvent infiltrant sur le plan local et locorégional avec parfois un retentissement
fonctionnel et esthétique majeur, le pronostic des lymphangiomes orbitaires reste généralement
réservé, notre observation illustre le cas d’'un lymphangiome orbitaire de bon pronostic, cela revient a
la natures peu infiltrantes de la tumeur, au bon délai de prise en charge et a la qualité de I'exérése
chirurgicale , d’ou I'importance d’une surveillance réguliere a long terme.
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