




1 Le rétlnoblastome 
infiltrant diffus 

C'est une forme anatomique rare qui 
représente 2% des rétinoblastomes. 
L'infiltration est plane, mal définie, en 
rapport avec une mutation des cellules 
tumorales prenant un caractère invasif et 
mobile [9]. LeRBS touche essentiellement 
le garçon avec un âge moyen de 5,7 ans, 
plus avancé que dans le rétinoblastome 
classique. Il est unilatéral [10). 

L'acuité visuelle est variable selon le 
degré d'envahissement. L'attein te du 
segment antér ieur se traduit par un 
pseudo-hypopion à niveau convexe, un 
hyphéma ou un glaucome secondaire à 

un envahissement du trabéculum par la 
tumeur. L'iris est le siège d'une infiltra
lion diffuse responsable d'hétérochro
mie irienne ou localisée sous forme de 
nodules. L'infiltration rétinienne diffuse 
prend un aspect blanc grisâtre et évolue 
vers un décollement de rétine chronique. 

L'infiltrat rétinien est mieux visible à 
l'ocr sous forme d'épaississement homo
gène aux dépens des couches ganglion
naires. L'échographie oculaire visualise la 
lésion avec ou sans liquide sous-rétinien. 
Les calcifications sont moins fréquentes 
que dans le rétinoblastome classique. 
Lorsque le vitré est atteint, le tableau 
simule une endophtalmie ou une toxoca
rose avec pseudogranulome ou une uvéite 
intermédiaire. L'absence de rougeur ocu
laire, de douleur, de synéchies iridocris
talliniennes et de réponse aux corticoïdes 
doit faire suspecter le diagnostic. 

La ponction de chambre antérieure ou 
la vitrectornie sont contre-indiquées, au 
risque d'une dissémination locorégionale. 
L'IRM cérébro-orbitaire et la ponction 
lombaire font partie du bilan d'extension 
réalisé par le pédiatre oncologue. 

Le caractère infiltrant du RBS rend le 
traitement conservateur impossible. 
L'énucléation est la règle, avec ou sans 
adjonction de chimiothérapie locale, 
générale et de radiothérapie. 

réalités Ophtalmologiques - n° 276_Décembre 2020- Cahier 1 

1 L'apparition d'une uvéite intermédiaire ou postérieure chez un sujet 
de plus de 50 ans avec un bilan d'uvéite négati f et une réponse 
partielle aux corticoïdes doit faire reche rcher un lymphome. 

1 La présence d'hypopion ou de décollement séreux rétin ien sa ns 
signe inflammatoire associée à des lésions hé morragiques 
rétiniennes doit inciter à un contrôle de la NFS à la reche rche d'une 
leucémie. 

L'absence de rougeur oculaire. de do uleur. de synéchies 
ir idocristallin iennes et de réponse aux corticoïdes doit fa ire 
suspecter le diagnostic de rétinoblastome infiltrant diffus. 

1 Les flashs lumineux et les photopsies sont pathognomoniques et 
toujours présents dans le syndrome CAR. 

À la différence de la bestrophinopathie, l'âge d'appar ition de ta 
RVEA est plus tardif. l'EOG n'est pas toujours altéré, l'ERG montre 
une atteinte cônes-bâtonnets avec une atteinte de l'onde b et les 
résultats génétiques hBEST1 sont négatifs. 

1 Le syndrome paranéoplasique 

C'est une entité hétérogène qui survient 
chez des patients atteints de cancer et 
dont l'attein te oculaire est liée à une 
réponse immunitaire inappropriée, avec 
apparition d'auto-anticorps (Ac) dirigés 
contre les tissus oculaires rétiniens, 
l'uvée ou le nerf optique. La prévalence 
est sous-estimée, de l'ordre de 0,01 % 
des patients atteints de cancer [11, 12]. 

Certains patients déYeloppen t des 
auto-anticorps en l'absence de tumeur 
primitive. Dans tous les cas,la suspicion 
de syndrome paranéoplasique impose 
un bilan d'extension à la recherche d'une 
tumeur primitive. Celle-ci peu précéder 
la découverte de la tumeur (syndrome 
CAR ou BDUMP) ou coïncider avec une 
métastase (syndrome MAR). 

1. Syndrome CAR 

Le syndrome CAR (canccr-associated 
retinopathy) précède la découverte du 
cancer dans 50 % des cas, avec une pré
dominance féminine et un âge moyen 
de 65 ans [13]. C'est une atteinte des 

photorécepteurs (cônes et bâtonnets) . 
Les symptômes s'installent en quelques 
semaines à quelques mois avec une 
nyctalopie et un défaut d'adaptation 
à l'obscurité (signent une atteinte des 
bâtonnets). et une photophobie avec 
troubles de la vision des couleurs accom
pagnée d'une baisse de l'acuité visuelle 
(témoin d'une atteinte des cônes). Les 
flashs lumineux et les photopsies sont 
pathognomoniques et toujours présents. 

L'examen ophtalmologique peut être 
normal au début ou associé à quelques 
cellules en chambre antérieure, voire 
à des précipités rétro-cornéens et une 
hyalite minime. Plus tard, les artères 
deviennent grêles, la rétine prend un 
aspect poivre et sel et la papille devient 
pâle (jig. 2A). L'OCT maculaire montre 
une atrophie de la rétine aux dépens 
des couches externes avec une dispa
rition de la ligne ellipsoïde (jig. 2B). 
L'élcctrorétinogramme (ERG) retrouve 
un dysfonctionnement global des cônes 
et des bâtonnets avec une diminution de 
l'amplitude de l'onde a. Le tracé devient 
plat au cours de l'évolution (fig. 2C). 
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Fig. 2 : Syndrome CAR. pat1ente de 59 ans avec cancer de l'endomètre. A : au fond d 'œil. les vaisseaux sont à peine VIsibles. 8 : à l'OCT, atroph1e maculai re de la rétine 
externe avec d1spant1on de l a ligne elllpso1de. C: à l'ERG. tracés plats en cond1t1ons scotop1ques et photopiques. 

Les Ac dirigés contre les photorécep
teurs sont les Ac anti-reco\'érines (asso
ciés aux formes sé\'ères). anti-énolase. 
anti-HSP70 et anti-TULP1. Les cancers 
à rechercher sont le cancer pulmonaire 
et les cancers gynécologiques (endo
mètre. col de 1 'utérus. sein et ovaire). 
Une rétinopathie peut apparaître en 
l'absence de néoplasies. on parle de 
CAR like. 

Le traitement n'est pas codifié. il s'agit 
d'abord du traitement de la tumeur 
primiti\·e associé aux corticoïdes, aux 

immunosuppresseurs. à la plasmaphé
rèse ou aux immunoglobulines. La pré
sence des Ac anti-rétiniens joue un rôle 
protecteur en renforçant l'immunité 
antitumorale. Le traitement ne doit en 
aucun cas fragiliser cet équilibre immu
nitaire, au risque d'aggraver le cancer 
primitif. 

2 . Syndrome MAR 

Le syndrome MAR (melanoma-asso
ciated retinopath_v) survient dans un 
contexte de mélanome connu ou non 

et signe la présence de métastases. Il 
touche plus les hommes que les femmes, 
avec un âge moyen de 50 ans [14). 
Les symptômes sont similaires au syn
drome CAR mais l'acuité visuelle peut 
être conservée. Le fond d'œil peut être 
normal ou montrer des signes inflam
matoires minimes avec des périphlé
bites et une pâleur papillaire. L'ERG 
montre une atteinte typique de la fonc
tion bipolaire ON, un ERG électronéga
tif à la réponse mixte scotopique, une 
onde a carrée en photopique et tme dis
parition de l'onde b. 



Des anticorps dirigés contre la protéine 
TRMP1 (mélanostatine) sont associés 
aux MAR. 

3. Prolifération mélanocytaire bilatérale 
diffuse (BDUMP) 

Elle précède l'apparition du mélanome 
dans 50% des cas. La prolifération 
mélanocytaire est aux dépens du tractus 
uvéal avec un tableau d'uvéite antérieure 
hypertensive et des kystes iriens . Au 
fond d'œil, on retrouve des taches rouge
orangé au pôle postérieur, associées à un 
décollement cHio-choroïdien diffus et 
un décollement de rétine exsudatif. Le 
principal diagnostic différentiel est celui 
de métastases choroïdiennes [15). 

4. Rétinopathie vitelliforme exsudat ive 
aiguë paranéoplasique (RVEA) [11) 

Elle est associée à des mélanomes ou 
des cancers. Elle se mani feste par des 
lésions jaunâtres multiples (œufs sur le 
plat ou pseudo-hypopions) ressemblant 
à une maladie de Best à dépôt multiples, 
appelée bestrophinopathie, prenant 
un caractère hyperautofluorescent. À 
l'OCT, le matériel est hyperréflectif en 
avant de l'EP. À la différence de la bes
trophinopathie, l'âge d 'apparition est 
plus tardif, l'électrooculogramme (EOG) 
n'est pas toujours altéré, l'ERG montre 
une atteinte des cônes et bâtonnets avec 
une atteinte de l 'onde b et les résultats 
génétiques hBEST1 sont négatifs. 
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