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Introduction:-

Le mélanome de la choroide se développe a partir des mélanocytes localisés dans le tractus choroidien dont les
constituants sont la choroide, les procés ciliaires et I’iris. C’est la tumeur la plus fréquente des tumeurs intraoculaires
[1]. Son apparition peut étre liée a la dégénérescence des mélanocytes ou d’un naevus. La symptomatologie clinique
ainsi que le bilan radiologique permet de suspecter le diagnostic de mélanome de la choroide mais le diagnostic de
certitude repose essentiellement sur I’examen histopathologique combiné a 1’étude immunohistochimique. Il s’agit
d’une maladie grave marquée par un taux élevé de métastases, en particulier hépatique. Nous rapportons un cas de
mélanome primitif de la choroide chez un patient agé de 29 ans. A partir de cette observation, on va analyser les
caractéristiques anatomo-cliniques des mélanomes choraidiens et on va décrire les particularités morphologiques des
différents types histologiques.

Présentation clinique

Mr H.E 4gé de 29 sans antécédents pathologiques particuliers qui consultait pour une baisse progressive de I’acuité
visuelle de I’eeil droit évoluant depuis 2 mois sans autres signes associés. L'examen ophtalmologique trouvait une
acuité visuelle diminuée avec un examen normal du segment antérieur, I'examen du segment postérieur a mis en
évidence une masse sous rétinienne achromique convexe dans le vitré, le tonus oculaire était a 11 mmHg. Le fond
d’ceil avait objectivé la présence d’une lésion pigmentée en supéro-temporal. 1l fut alors décidé de faire une
échographie qui a montré la présence d’une lésion choroidienne hypoéhogéne en dome en supero-temporal avec
signe d’excavation choroidienne et sans effraction de la membrane de bruch (Figure 1). Une imagerie par résonance
magnétique a été réalisée et a montré la présence d’un épaississement focal intra vitréen adhérent a la sclere
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temporale de 1’ceil droit , mesurant environ 3 mm et étendu sur environ 10mm, convexe en dedans en hypersignal
T1, hyposignal T2, associé a un décollement vitréen (Figure 2). Une échographie hépatique a montré I'absence de
métastases. Compte tenu de ces données cliniques et paracliniques faisant suspecter fortement un mélanome malin,
I’énucléation semblait étre la meillleure solution permettant ainsi une étude du globe en anatomie pathologique. Sur
le plan macroscopique, le nerf optique était réséqué sur a 0,3cm. A I’ouverture de la sclére, présence d’une 1ésion de
petite taille, de couleur noiratre et d’aspect translucide. A I’examen histologique, la 1ésion correspondait a une
prolifération tumorale maligne d’architecture lobulée. Elle est faite de cellules de grande taille tant6t globuleuses,
tantot fusiformes. Les noyaux sont volumineux siége d’un nucléole proéminent. Présence de mitoses anormales
estimées a 4 mitoses/10champs au fort grossissement. Leur

cytoplasme était chargé de pigments mélaniques. La stroma réaction était fibro-inflammatoire. Présence d’une
nécrose tumorale associée. La limite du nerf optique était saine. Absence d’envahissement de la lame criblée, du
cops ciliaire et de la sclére (Figure 3). L’étude immunohistochimique a été réalisée et a objectivé un marquage
cytoplasmique des cellules tumorales de 1’anticorps anti-Mélan A et a I’anticorps anti HMB45 (Figure 4). Le patient
fut suivi ensuite régulierement et jusqu'a présent aucune métastase a distance n’a pu étre détecté.

Discussion:-

Le mélanome de la choroide est la plus fréquente des tumeurs malignes intra-oculaires de I’adulte avec une
incidence de 6 a 7,2 : million par an et représente 5% de tous les mélanomes [2]. Une croissance du nombre de cas
rapporté annuellement a été notée et peut étre expliquée par une augmentation de l'incidence de la maladie et
l'attention accordée a son diagnostic. L’age moyen de diagnostic est de 55ans avec une prédominance masculine
[3]. 1l est rarement observé avant 1’age 20ans [4]. Son étiologie est non encore élucidée. La mélanose congénitale et
les naevus congénitaux ont été identifiés comme des facteurs de prédisposition [5]. Il est plus fréquent chez les
sujets a peau et a iris clairs. Toutefois, les liens entre I’exposition solaire et le développement du mélanome
choroidien n’ont pas été prouvés [6]. Cette tumeur nait a partir des mélanocytes du tractus choroidien dont les
constituants sont I’iris, les procés ciliaires et la choroide. Sur le plan clinique, la symptomatologie dépend
essentiellement de la topographie et de la taille de la lésion. Situé le plus souvent au niveau de la choroide, la
tumeur est généralement asymptomatique au début. L’augmentation de taille provoque secondairement un scotome
ou des troubles visuels mal systématisés qui forment les symptdmes d’alerte dans la plupart des cas [7]. Le fond
d’ceil reste un examen clé pour le diagnostic et 1’évaluation du mélanome choroidien. 11 est complété par
I’échographie, qui montre classiquement une image convexe au niveau du vitré avec une échogénicité faible et une
zone de plus faible a sa partie postérieure en raison de I’atténuation du tissu tumoral et également la présence d’une
excavation choroidienne. L’IRM constitue un appoint dans la décision thérapeutique et permet de préciser les
caractéristiques de la Iésion, ainsi que son extension au nerf optique et a 1’orbite. La 1ésion apparait en hypersignal
T1 et en densité de protons, en hyposignal franc T2 avec un rehaussement net mais variable [8]. Devant toute
suspicion clinique et paraclinique d’un mélanome de la choroide une confirmation histologique est toujours
necessaire.

La réalisation d’un prélévement cytologique d’une tumeur intraoculaire fait I’objet de nombreuses controverses car
elle expose a un risque de dissémination, de décollement rétinien et d’hémorragie. L’analyse histopathologique reste
I’examen clé. Elle permet

d’affirmer le diagnostic du mélanome choroidien, d’évaluer les critéres histopronostiques et de préciser I’extension
topographique [9]. Sur le plan histologique, on distingue classiqguement 2 formes de mélanome choroidien en
fonction du morphotype des cellules tumorales. La distinction entre cellules fusiformes et épithélioides peut étre
difficile. Les mélanomes choroidiens a cellules fusiformes sont de meilleur pronostic et sont caractérisées par un
cytoplasme tres allongé, aux limites mal visibles et un noyau de petite taille, au nucléole petit ou imperceptible. Les
mélanomes choroidiens a cellules épithélioides d’évolution plus grave sont souvent de grande taille, globuleuses,
aux limites cytoplasmiques nettes et contiennent un noyau vésiculeux, volumineux et nucléolé. Dans notre cas, la
forme histologique décrite est la forme mixte. L’analyse topographique des mélanomes choroidiens doit porter sur
le corps ciliaire, I’iris et la lame criblée. La recherche d’une extension intra-vasculaire doit étre faite soigneusement
ainsi que ’extension extra-sclérale. Le statut du nerf optique ainsi que celui des gaines méningées péri-nerveuses
doivent étre précisés [9,10]. Il nous semble important d'insister sur un facteur déterminant pour le pronostic qui est
la taille de la tumeur. Le diamétre de la tumeur est mesuré au niveau de la base d’implantation la plus large. Au dela
d'une certaine épaisseur et d'une certaine largeur, il devient aléatoire d'envisager un traitement conservateur car la
conservation de l'eeil risque d’étre que transitoire [11]. La recherche de I’expression des marqueurs de

981



ISSN: 2320-5407 Int. J. Adv. Res. 6(11), 980-984

différenciation mélanocytaire (MélanA et HMBA45) est rarement faite en routine [10]. Ces marqueurs trouvent leur
intérét dans la mise en évidence d’un infiltrat tumoral minime de localisation intra-vasculaire ou intra-nerveuse. Son
principal diagnostic différentiel est la métastase carcinomateuse intra-oculaire. Plus rarement, devant une tumeur
localisée au contact des proces ciliaires, il faut penser a un Iéiomyome ou un shwannome. La prise en charge
thérapeutique reste encore controversée et complexe. Le traitement conservateur doit étre adopté a chaque fois que
cela est possible. Cependant, si le mélanome dépasse une certaine taille, il n’est plus raisonnable de tenter de garder
I’ceil & tout prix [12]. Chez environ la moitié des patients et quel que soit le traitement, I’évolution est marquée par le
développement de métastases, siégeant souvent dans le foie. Ces métastases sont de développement rapide apres le
diagnostic initial survenant essentiellement dans les 3 années qui suivent le traitement local. Le pronostic est alors
péjoratif avec une médiane de survie de 6mois. Le mélanome choroidien est une pathologie trés simple sur le plan
génétique, ce qui contraste avec son évolution souvent grave. Il s’agit le plus souvent d’'une mutation des geénes
GNAQ ou GNAIl qui représente 1’anomalie moléculaire initiatrice. La nature des anomalies acquises
secondairement semble étre déterminante pour le devenir de la maladie : une mutation inactivatrice du géne BAP1
caractérise les tumeurs a fort risque métastatique alors que les mutations de SF3B1 ou d’EIF1AX sont associées aux
Iésions dévolution favorable [12].

Conclusion:-

Le mélanome choroidien est une maladie grave, marquée par un taux élevé de métastases en particulier hépatique.
L’examen histopathologique permet de poser le diagnostic positif et de préciser les facteurs histopronostiques. Des
progrés récents ont été réalisés permettant ainsi une meilleure compréhension des mécanismes moléculaires
impliqués dans I’oncogenése du mélanome choroidien.

Figure 1:-A I’échographie, 1ésion choroidienne hypoéchogéne en dome en supéro-temporal avec signe d’excavation
choroidienne et sans effraction de la membrane de bruch.
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Figure 2:-A ’IRM, lésion choroidienne temporale du globe oculaire droit en hypersignal T1, en hyposignalT2
rehaussée aprés injection du produit de contraste.
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Figure 3:-A I’examen histologique, il s’agit d’une prolifération tumorale maligne mixte d’architecture lobulée. Elle

est fite de

cellules de grande taille tant6t épithélioides, tantdt fusiform
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Figure 4:-L’étude immunohistochimique a objectivé un marquage cytoplasmique des cellules tumorales de
I’anticorps anti-M¢élan A et a I’anticorps anti HMB45
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