Case Report

Chondrosarcome mésenchymateux de I'orbite : a propos d'un cas
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RESUME

Introduction : Le chondrosarcome mésenchymateux de l'orbite est une tumeur trés rare. Seule une trentaine de cas ont été publiés a ce jour. Cette
observation rapporte un cas vu au CHU de Brazzaville.

Méthode : Une patiente de 33 ans avait consulté notre département pour une exophtalmie gauche.

Résultats : On notait une exophtalmie, un important chémosis et une nécrose cornéenne compléte. Le scanner avait objectivé une masse orbitaire
ovoide, multilobée avec une zone centrale calcifiée. L'histopathologie avait mis en évidence un aspect dit Vbi-phasique”, faite d'une mosaique de
petites cellules fusiformes associées a des hémangiopericytomes au sein d’une matrice cartilagineuse.

Conclusion : Le chondrosarcome mésenchymateux de l'orbite est une tumeur exceptionnelle. Son aspect histopathologique particulier permet
aisément de le différentier des autres Iésions calcifiées de I'orbite.
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INTRODUCTION

Le chondrosarcome mésenchymateux de l'orbite (CMO)
est une tumeur trés rare de l'os et du tissu extra
squelettique. Ces atteintes céphalique et cervicale
représentent approximativement 1% de tout les
chondrosarcomes [1] et environ 0,1% de toute les
tumeurs de la téte et du cou [2, 3]. L'histopathologie est
essentielle au diagnostic. Elle révéle un aspect typique
dit “'bi-phasique”, composé de petites cellules fusiformes,
morphologiquement proches de celles du sarcome
d’Ewing, associées a des hémangiopericytomes [4]. Seule
une trentaine de cas ont été décrits au monde a ce jour
[4]. Cette observation rapporte un cas de CMO observé
dans le service d’ophtalmologie du CHU de Brazzaville

OBSERVATION MEDICALE

Une femme de 33 ans, sans antécédent médical
particulier, nous a consulté pour une exophtalmie gauche
évoluant depuis 2 ans. Figure 1: importante exophtalmie dans un cas de chondrosarcome
L'examen avait noté une absence de perception mesenchymateux de | “orbite

lumineuse, une cornée opaque nécrosée, un globe
exorbité déplacé en bas associé a un important chémosis.
Présence d un riche réseau vasculaire en regard de la , :
paupiére supérieure homolatérale, le globe oculaire . gt Calcifications
avait une consistance dure d "allure “osseuse”. Le visage ‘
était complétement déformé et dévié vers la droite
par le volume de la tumeur (figure 1). Il n'y avait pas
d’adénopathie locorégionale. L'examen de I|'ceil droite
était normal.

Le scanner avait montré une masse orbitaire ovoide,
multilobée, calcifiée au centre, envahissant les sinus par
nasaux voisins et mesurant 7.8 X 5.1 X 5.3 cm (figure 2).
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La biopsie et I'examen histopathologique de la piece avait
conclu a une mosaique de petites cellules fusiformes
associées a des hémangiopericytomes dans une matrice
cartilagineuse.

Des séances de radiothérapie sont en cours. Une
exenteration est prévu dans un deuxieme temps.

DISCUSSION

Lichtenstein et Bernstein avaient décrit le premier cas de
chondrosarcome en 1959 [5]. Notre observation est I'une
des 30 rapportées a ce jour sur une localisation orbitaire

de ce cancer. Cette tumeur apparait habituellement entre
20 et 30 ans, avec une prédominance féminine [1, 6, 7].
Cependant des cas avec un résultat histopathologique
prouvé ont aussi été décrits a des ages extrémes [8, 9].
Cliniguement, ces tumeurs compriment |‘orbite entrainant
une exophtalmie et des troubles visuel, tel que la diplopie, la
lagophtalmie ou une baisse d’acuité visuelle. La radiologie
est indispensable au diagnostic. Habituellement le scanner
révele des plages de calcification intra lésionnelle [10].
L'IRM permet de bien délimiter la lésion [11].

Les diagnostics différentiels des CMO inclus les
hémangiopericytomes, les myxochondrosarcome, les
sarcomes ostéogéniques, les ostéochondroses comme
tumeurs primaires, et les lymphomes, les neuroblastomes,
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CONCLUSION

Le chondrosarcome mésenchymateux de l‘orbite est un
cancer rare. L'exérése chirurgicale et la radiothérapie
sont ses deux principales approches thérapeutiques. La
chimiothérapie compléte ce traitement en fonction de la
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