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Tumeurs choroidiennes:
aspects cliniques

RESUME : Les tumeurs choroidiennes posent souvent des difficultés diagnostiques. Il est crucial de
ne pas les méconnaitre compte tenu du risque vital qu’implique le diagnostic de mélanome ou de mé-
tastase. Il est essentiel, également, de savoir reconnaitre les navus bénins et suspects, afin d’adap-
ter le rythme de surveillance et de rassurer les patients. Enfin, plusieurs tumeurs choroidiennes bé-
nignes sont importantes a discerner de ces entités, afin d’orienter et tranquilliser les patients. Leurs
caractéristiques cliniques et en imagerie permettent de les identifier.
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affecter des sujets de tout 4ge, mais

sont plus fréquemment rencontrées
chez ’adulte. Elles posent souvent des
difficultés diagnostiques. Il est essentiel
de les connaitre compte tenu du risque
vital qu’impliquent les diagnostics de
mélanome, véritable tumeur maligne, et
de métastases choroidiennes provenant
d’un cancer extraoculaire. Il est trés
important, également, de savoir distin-
guer certains nevus présentant unrisque
élevé de transformation en mélanome.
Enfin, des tumeurs bénignes peuvent
présenter une menace pour la vision,
comme les hémangiomes circonscrits
ou diffus, et les ostéomes.

I es tumeurs du fond d’ceeil peuvent

Cetarticle a pour but de détailler les é1é-
ments sémiologiques et d’imagerie per-
mettant de différencier ces entités.

B Naevus choroidien bénin

Les naevus choroidiens sont tres fré-
quents. Il est important de les identifier
pour adapter le rythme de suivi et ne
pas inquiéter le patient si la 1ésion ne
présente pas de caractéristiques sus-
pectes [1]. On considére qu'une épais-
seur en échographie mode B inférieure &

2 mm, et un diametre inférieur a 5 mm,
sont en faveur d’une lésion bénigne

(fig. 1).

Il existe d’autres signes rassurants
(fig. 1):

—présence de drusens;

—présence d’un halo périlésionnel
dépigmenté témoignant d’une probable
exsudation tres chronique.

B Neevus choroidien suspect

Les signes permettant de catégoriser
un nevus comme suspect sont des
facteurs de risque de croissance ulté-
rieure de la lésion. Ces signes ont été
compilés par I’équipe de Carol Shields
(Philadelphie) grace a I’acronyme To
Find Small Ocular Melanoma Doing
Imaging [2, 3] (tableau I). En fonction
du nombre cumulé de ces facteurs, le
risque de croissance vers un mélanome a
cingans, vade ~10 % (1 facteur)a ~50 %
(4 ou 5 facteurs) [4].

En pratique clinique, les signes les plus
utiles sont la présence de symptdmes a
type de photopsies ou myodésopsies,
I’épaisseur (> 2-3 mm environ), le dia-
metre de la lésion (> 5 mm environ), la
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Fig. 1: Naevus choroidiens bénins. A. Drusens au sein de la lésion. B. Halo dépigmenté. C. Aspect iso-échogéne

en dome en OCT. D. Drusens visibles en OCT.

Mnémotechnique

Terme anglais

Terme frangais Imagerie

To Thickness Epaisseur > 2 mm Echographie

Find Fluid DSR en OCT oCcT

Small Symptom Symptomes visuels -

Ocular Orange pigment Pigment orange Autofluorescence ou

Rétinophotographie

Melanoma Melanoma hollowness | Hypoéchogénicité Echographie
(échographie)
Doing Imaging Diameter Diameétre > 5 mm Rétinophotographie

Tableau I: Facteurs de risque de transformation d'un naevus choroidien en mélanome et moyen mnémotech-

nique To Find Small Ocular Melanoma Doing Imaging.

présence de pigment orange (au fond
d’ceil ou en autofluorescence), la pré-
sence d'un décollement séreux rétinien
(DSR) franc au fond d’eeil ou en OCT,
et les caractéristiques en échographie
mode B (hypoéchogénicité de la 1ésion,
excavation choroidienne). Il est & noter
qu’'une lame de DSR est fréquemment
observée dans les nevus bénins ou
suspects. Par ailleurs, les pin points en
angiographie a la fluorescéine sont sou-
vent présents dans les 1ésions suspectes,
mais ne sont pas inclus dans cette classi-
fication (fig. 2).

B Mélanome choroidien

>>> Le mélanome choroidien sur-
vient a un 4ge médian de 60 ans. Le
diagnostic peut étre affirmé dans deux
circonstances:

e Devant une masse volumineuse,
saillante, en relief, pigmentée, d’im-
plantation choroidienne ou ciliaire. A
partir d’une épaisseur de 3-3,5 mm, on
peut, en général, affirmer le diagnos-
tic de mélanome. Ces masses peuvent
prendre une morphologie en “déme”

ou en “champignon”, qui correspond
a une croissance avec effraction de la
membrane de Bruch (fig. 3).

e Devant une lésion de toute taille pré-
sentant une croissance documentée sur
deux examens séparés dans le temps,
que ce soit en diameétre ou en épaisseur,
d’out I'importance des rétinophotogra-
phies systématiques, et des échographies
répétées dans le suivi de toute lésion
pigmentée.

>>> Néanmoins, il existe des circons-
tances dans lesquelles le diagnostic de
mélanome choroidien peut poser des
difficultés:

Lésion choroidienne achrome: il peut
s’agir d'unelésion mélanique, neevus ou
mélanome achrome (fig. 3D), mais aussi
d’une métastase, devant faire rechercher
une lésion primitive extraoculaire. On
recommande laréalisation au minimum
d’un scanner thoraco-abdomino-pelvien
et d’'un TEP-scanner, et d’autres explo-
rations (mammographie, marqueurs
biologiques tumoraux, etc.) en fonction
du contexte.

Décollement de rétine exsudatif: un
mélanome s’associe souvent a une
exsudation en raison de la rupture des
barriéres hématorétiniennes. Gette exsu-
dation se traduit par un décollement
séreux périlésionnel, voire un véritable
décollement de rétine exsudatif (fig. 3F).
C’est pourquoi un examen attentif de la
périphérie pour rechercher des déhis-
cences est impératif devant tout décolle-
ment derétine supposé rhegmatogéne. En
I’absence de déhiscence, il faut suspecter
un décollement exsudatifet au besoin éli-
miner une tumeur par une échographie B.

B Métastases choroidiennes

Les métastases sonta évoquer en priorité
devantune ou deslésions choroidiennes
achromes. Elles sont généralement
situées autour du péle postérieur ou
dans la région rétroéquatoriale, et sont
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fréquemment accompagnées d un décol-
lement séreux rétinien responsable
d’une baisse visuelle, voire d’un décol-
lement de rétine exsudatif (fig. 4). Les
métastases choroidiennes peuvent étre
uni- ou bilatérales (fig. 5), ce qui les dis-

Fig. 2: Naevus choroidiens suspects. A. Pigment orange au fond d'ceil. B. Pigment orange
en autofluorescence. C. Décollement séreux rétinien au fond d'ceil. D. Pin point en angio-
graphie a la fluorescéine. E. Décollement séreux rétinien en OCT. F. Lésion en déme hypoé-

chogeéne en échographie B.

Fig. 4: Métastase choroidienne unilaté-
rale d’'un cancer du poumon, associé a un
important décollement de rétine exsudatif
inférieur, chez un patient de 60 ans présen-
tant également des métastases médiasti-
nales, hépatiques et osseuses.

tingue des autres tumeurs du fond d’eeil,
notamment les mélanomes qui sont
presque toujours unilatéraux.

Parmi les manifestations moins fré-
quentes, les patients décrivent des myo-

désopsies et des douleurs [5]. Ce dernier
signe étant rarement rencontré dans le
mélanome uvéal, il permet d’orienter le
diagnostic devant une tumeur achrome
du fond d’ceil. Enfin, les patients peuvent
également ne présenter aucun symp-

Fig. 3: Mélanome choroidien. A. Lésion pigmentée en relief, en déme.
B. Lésion pigmentée en champignon. C Champignon vu en échographie.
D. Mélanome choroidien achrome. E. Echographie d’'une lésion en dome.

F. Mélanome choroidien associé a un décollement de rétine exsudatif.

prostatique.

Fig. 5: Métastases choroidiennes bilatérales, d’aspect jaunatre typique, chez un patient de 70 ans présentant un cancer
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tome, les 1ésions étant alors découvertes
de maniére fortuite.

Rarement, la masse peut prendre une
couleur orangée, en cas de carcinome
rénal, de tumeur carcinoide ou de can-
cer de la thyroide, ou brun gris, en cas
de mélanome cutané métastatique (3 %).

>>> Cancers responsables

Le carcinome mammaire est la princi-
pale source de métastases choroidiennes
dans environ 40 % des cas, reflétant sa
forte prévalence. Lors de la découverte
des 1ésions choroidiennes, 90 % des
patientes présentent des métastases sys-
témiques concomitantes [6]. Le cancer
du poumon est la deuxiéme source la
plus fréquente de métastases choroi-
diennes, représentant 20 a 30 % des
cas [5]. Les autres tumeurs primaires
qui entrainent fréquemment des métas-
tases choroidiennes sont les carcinomes
du tractus gastro-intestinal (4 %), de
la prostate (2 %), les cancers rénaux
(2-4 %) et cutanés (2 %) [5]. Les autres
carcinomes primaires plus rarement
responsables de métastases choroi-
diennes sont les tumeurs de la thyroide,
de la choroide controlatérale, des tes-
ticules, des ovaires, du tractus urothé-
lial, les tumeurs neuroendocrines et les
sarcomes [6].

La majorité des patients atteints de
métastases choroidiennes ont un cancer
connu au moment du diagnostic ocu-
laire. Mais dans environ 25 % des cas,
la découverte de la métastase choroi-
dienne préceéde le diagnostic de cancer
systémique, lerdle de ’'ophtalmologiste
est alors essentiel pour réaliser un bilan
d’exploration complet (TEP-scanner,
scanner thoraco-abdomino-pelvien,
marqueurs selon le terrain).

>>> Imagerie
En échographie, contrairement aux
mélanomes choroidiens qui sont iso-

ou hypo-échogenes, les métastases sont
plutot hyperéchogenes. Elles présentent

Fig. 6: Imagerie multimodale des métastases choroidiennes. A. Echographie montrant une lésion modé-
rément en relief, iso-échogéne. Cet aspect est néanmoins variable, certaines lésions a croissance rapide
peuvent étre épaisses, et certaines peuvent étre hypoéchogénes. B. OCT montrant un aspect lumpy-bumpy.
C. Angiographie a la fluorescéine montrant des pin points. D. Angiographie ICG montrant une hypofluores-
cence a tous les temps.

quasi systématiquement une morpho-
logie “en déme”, contrairement aux
mélanomes qui peuvent étre “en cham-
pignon” (fig. 6A).

L’OCT retrouve une morphologie ondu-
lée de la choroide et de I’épithélium
pigmentaire rétinien, décrit comme
Iumpy-bumpy [5]. Du liquide sous-
rétinien est tres fréquemment associé
(fig. 6B).

L'angiographie ala fluorescéine retrouve
une hypofluorescence précoce, puis
une hyperfluorescence tardive qui peut
se présenter sous forme de pin points
comme dans les neevus ou mélanomes
(fig. 6C). En angiographie au vert d’in-
docyanine (ICG), les métastases appa-
raissent hypofluorescentes aux temps
tardifs (fig. 6D). Cette propriété est tres
utile, car elle permet de les distinguer
d’un mélanome qui sera iso- ou hyper-

fluorescent aux temps tardifs, et de
détecter de petites métastases choroi-
diennes controlatérales.

B Hémangiomes choroidiens
1. Hémangiome circonscrit

Il s’agit d’'une tumeur vasculaire
bénigne de la choroide, dont 1’exsu-
dation peut menacer I’acuité visuelle.
Elle se présente au fond d’ceil comme
une lésion choroidienne orangée bien
délimitée, souvent rétroéquatoriale et
unique (fig. 7).

En cas de lésion exsudative, on observe
au pourtour de la lésion un décollement
séreux rétinien et, lorsque les lésions
sont anciennes, des remaniements atro-
phiques del’épithélium pigmentaire ou
une fibrose sous-rétinienne.
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En angiographie a la fluorescéine, la
lésion est hyperfluorescente a tous les
temps, en raison de sa vascularisation
importante. En ICG, la lésion est pré-
cocement hypercyanescente puis, aux
temps tardifs, hypocyanescente, phé-
nomene décrit comme un wash out
pathognomonique. En échographie B,
on retrouve une lésion en déme, iso- ou
hyperéchogene [7].

2. Hémangiome diffus

1l s’agit également d’une tumeur vas-
culaire bénigne de la choroide qui se
distingue de la forme circonscrite par
une plus grande taille, des bords sou-
vent mal délimités, un diagnostic posé

I POINTS FORTS

m Les mélanomes choroidiens sont des lésions pigmentées en relief,
en croissance, qui présentent un risque vital pour le patient en cas
d’'évolution métastatique.

Les naevus choroidiens sont des lésions mélanocytaires bénignes.
Toutefois, certains présentent des facteurs de croissance permettant
d’'estimer leur risque de transformation en mélanome.

Les métastases choroidiennes de cancers extraoculaires sont des
lésions achromes, uni- ou multifocales, et qui peuvent étre bilatérales.
Elles doivent faire rechercher une lésion primitive extraoculaire si
celle-ci n'est pas connue.

Les hémangiomes choroidiens circonscrit et diffus sont des lésions
vasculaires bénignes qui présentent une menace visuelle.

souvent dés I’enfance, et une associa-
tion trés fréquente avec le syndrome de
Sturge-Weber dont il est une des mani-
festations ophtalmologiques.

Au fond d’ceil, ’hémangiome diffus est
rouge orangé. Les vaisseaux rétiniens
sont parfois tortueux et dilatés. Il peut
se compliquer d'une atrophie rétinienne,
d’un décollement séreux rétinien loca-
lisé ou, dans les cas avancés, dun décol-
lement rétinien exsudatif total et d'un
glaucome néovasculaire.

En angiographie a la fluorescéine,
la l1ésion est hyperfluorescente avec
diffusion aux temps tardifs. En angio-
graphie au vert d’indocyanine, la vas-
cularisation tumorale est visible desles
temps précoces, avec parfois un wash-
out aux temps tardifs. En échographie
en mode B, on retrouve un épaississe-
ment choroidien diffus hyperéchogéne
dansla zone de ’hémangiome, parfois
associé a un décollement de rétine

(fig. 8).

Les autres manifestations ophtalmolo-
giques d'un syndrome de Sturge-Weber
sont principalement des télangiectasies
conjonctivales ou épisclérales et un

Fig. 7: Hémangiome choroidien circonscrit. A. Lésion orangée limitée au fond d'ceil. B. Echographie mode B glaucome, du coté de l’hémangiome.

montrant une lésion iso-échogéne, en dome. C. Hyperfluorescence en angiographie a la fluorescéine. D. Wash-
out tardif en angiographie ICG. E. OCT montrant une lésion choroidienne en ddme surmontée d'un décollement
séreux rétinien, ici de localisation maculaire et responsable d'une baisse visuelle.

Auniveau cutané, il existe fréquemment
une tache lie-de-vin [8].
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Fig. 8: Hémangiome choroidien diffus. A. Fond d'ceil r:évélant une vaste lésion choroidienne rouge orangé,
surmontée d'un décollement de rétine exsudatif. B. Echographie montrant un épaississement diffus, iso-
échogeéne, d'une grande partie de la choroide. C. OCT montrant des signes d’exsudation intra- et sous-rétiniens.

3. Ostéomes choroidiens

L’ostéome de la choroide est une lésion
bénigne rare, survenant plutot chez les
femmes jeunes et de fagon unilatérale
dans 80 % des cas. Cette lésion de phy-
siopathologie inconnue est liée a une
ossification progressive de la choroide,
avec présence sur de rares cas ou l'his-
tologie est disponible, d’ostéoblastes,
d’ostéocytes et d’ostéoclastes. La lésion
est le plus souvent péripapillaire et peut
s’étendre progressivement sur plusieurs
années vers l’aire maculaire, entrainant
une baisse visuelle. La 1ésion est blanc-
jaune, a bords nets, avec des migrations de
pigment. Lalésion peut induire une atro-
phie progressive, un décollement exsu-
datif, et des néovaisseaux sur ses bords.

Le diagnostic clinique est confirmé
par ’échographie mode B qui retrouve
une plaque trés hyperéchogene avec
cone d’ombre postérieur complet,
pathognomonique [9].

B Conclusion

Nous avons vu les caractéristiques des
principales tumeurs choroidiennes
bénignes et malignes, et comment un
examen minutieux du fond d’ceil et une
pratique raisonnée de I’imagerie permet
deles diagnostiquer. Il estimportant éga-
lement de reconnaitre leurs diagnostics
différentiels non tumoraux qui peuvent
ressemblent a ces tumeurs, comme les
hématomes, granulomes et calcifications
choroidiennes.
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