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Résumé

Les tumeurs malignes de la paupiére sont souvent difficiles a diagnostiquer
aun stade précoce et peuvent poser un défi sur le plan clinique. En raison de
la prévalence élevée des cancers de la peau périoculaire, les cliniciens doi-
vent étre tres attentifs dans leur évaluation des lésions cutanées. Un homme
de 83 ans sans aucun antécédent de tumeur maligne présentait une lésion
non cicatrisante et en croissance rapide de la paupiére inférieure gauche.
Apreés une référence en oculoplastique, on a diagnostiqué chez le patient un
carcinome spinocellulaire sans métastase ni invasion des tissus de la couche
profonde. La prise en charge a nécessité une exentération orbitaire gauche,
suivie d’une radiothérapie.

Ce cas illustre I’évolution clinique et la nature invasive du carcinome spi-
nocellulaire périoculaire. Bien que ce carcinome puisse se présenter sous
diverses formes, la plupart sont des 1ésions hyperkératosiques indolores qui
évoluent et deviennent progressivement ulcéreuses. Il est essentiel d’avoir
des antécédents détaillés et de procéder a un examen clinique minutieux
pour détecter la malignité en temps opportun.

MOTS CLES
néoplasme oculaire, carcinome spinocellulaire, métastase, radiothérapie,
oculoplastie

INTRODUCTION

Les cancers de la peau périoculaire représentent plus de 90 % de 'ensemble
des tumeurs ophtalmiques.'? Les tumeurs malignes périoculaires de la pau-
piére posent des défis uniques aux cliniciens car elles sont souvent difficiles
a reconnaitre et a diagnostiquer au début de la présentation.? En particu-
lier, le carcinome spinocellulaire peut se présenter sous différentes formes,
mais le plus souvent comme des lésions hyperkératosiques indolores qui
évoluent et deviennent progressivement ulcéreuses.’ Dans le diagnostic du
carcinome spinocellulaire, une indentation ou érosion du bord palpébral
ou un nodule squameux peut s’observer.* Les autres symptdmes compren-
nent une madarose, une télangiectasie, une ulcération, une distorsion du
bord palpébral, une augmentation de la pigmentation et un ectropion sec-
ondaire ou une rétraction.! Ces lésions malignes de la paupiere sont plus
souvent présentes sur la paupiére inférieure que dans les régions canthales
supérieures, médiales ou latérales.? Les cliniciens doivent connaitre ces in-
dications cliniques du carcinome spinocellulaire car il peut acquérir un po-
tentiel malin métastatique et constitue la deuxieme malignité palpébrale la
plus courante. Il représente de 5 a 10 % de toutes les tumeurs malignes de la
paupiére, avec une incidence de 0,09 a 2,42 cas par 100 000.° Il est impératif
de poser un diagnostic rapide, car les lésions malignes peuvent créer une
invasion et se métastaser rapidement par l'infiltration des ganglions lym-
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phatiques périneuraux et régionaux. Les taux de métastase vont de 10 % jusqu’a 20-25 %.° Le carcinome spinocel-
lulaire, en tant que tumeur neurotrophique, peut envahir espace périneural de la région périoculaire - on parle
d’invasion périneurale.? Cette région abrite de fortes densités de nerfs moteurs et sensoriels, qui permettent ainsi
au carcinome spinocellulaire de se propager a 'orbite et a la cavité intracranienne par les branches du trijumeau et
des nerfs moteurs faciaux et extraoculaires.>®

RAPPORT DE CAS

Un homme blanc de 83 ans a présenté a son fournisseur de soins primaires une nouvelle 1ésion non cicatrisante
sur sa paupiére inférieure gauche. Il ’a décrite comme ayant commencé comme une bosse qui a évolué et s’est
élargie en I'espace de plusieurs mois. Le fournisseur de soins primaires a prescrit des antibiotiques oraux pour
traiter une cellulite oculaire présumée. Aprés quelques jours, en 'absence d’amélioration clinique, le patient a
été référé a notre clinique optométrique. Ses antécédents médicaux étaient positifs pour la myasthénie gravis
(plus de 20 ans), 'hyperglycémie, 'ostéoarthrite chronique, 'hypertension et la maladie pulmonaire obstructive
chronique. Ses antécédents oculaires étaient positifs pour la myasthénie oculaire, Pectropion cicatriciel et les
cataractes liées a I’4ge.

Lors de la premiere présentation, le patient a signalé que la lésion de la paupiére s’était agrandie au cours des
derniéres semaines et avait commencé a suinter depuis qu’il avait vu son fournisseur de soins primaires. L’examen
clinique a révélé une légeére réduction de I’acuité visuelle la mieux corrigée a 20/30 pour O.D. et 4 20/25 pour O.L.
en raison des cataractes liées a ’dge. La périmétrie par confrontation au doigt n’a révélé aucune anomalie pour
0.D. et a montré une constriction nasale grave pour O.S. Les pupilles et les muscles extraoculaires étaient nor-
maux pour O.U. L’examen biomicroscopique (a la lampe a fente) externe de O.D. a révélé un ectropion cicatriciel,
mais autrement, il était normal pour I'dge (fig. 1A). L'examen biomicroscopique externe de O.L. a montré une
grande masse ulcéreuse dans la paupieére inférieure (2,0 cm x 2,1 cm) avec un léger écoulement mucoide blanc et
des bordures bien définies (figs. 1 B, C). Cette masse correspondait a la constriction dans le champ de vision. La
conjonctive était blanche et calme dans O.D. Le point lacrymal inférieur O.L. n’était pas visible, et on a soupconné
que lalésion avait envahi le point lacrymal supérieur et le fornix inférieur. Le fond d’ceil sous pupille dilatée était
normal pour I’dge O.U.

Figure 1 : (A) Annexes externes O.D. présentant un ectropion cicatriciel. (B) Annexes externes O.L. présentant une masse
ulcéreuse (2,0 cm x 2,1 cm) avec un léger écoulement mucoide blanc et des bordures bien définies. (C) Vue agrandie de la
masse ulcéreuse en (B).

Le patient a immédiatement été référé a un chirurgien oculoplastique pour évaluation. Une biopsie excisionnelle et
une TDM des orbites ont été prescrites pour le patient. Apres 'examen du rapport de pathologie, on a diagnostiqué
chez le patient un carcinome spinocellulaire malin de la paupiére inférieure gauche. De plus, la TDM des orbites a
montré une grande masse de tissus mous amplifiée et mal définie provenant du canthus médial gauche, infiltrant la
paupiére inférieure gauche et s’étendant dans 'orbite inférieure gauche (figs. 2 A, B).
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Figure 2 : (A et B) Les résultats de la TDM montrent une grande masse de tissus mous amplifiée et mal définie provenant
du canthus médial gauche, infiltrant la paupiére inférieure gauche et s’étendant dans Porbite inférieure gauche. La masse
mesure 3,3 cm x 1,4 cm sur ses plus grands axes. Il n’y a pas de plan adipeux distinct entre la masse et laspect inférieur

du globe gauche antérieur qui indiquerait une éventuelle invasion du globe. Il n’y a pas de signe d’infiltration des muscles
extraoculaires ou du nerf optique. Il y a une légére amplification asymétrique de la glande lacrymale gauche, qui peut étre
réactive, mais il n’est pas possible d’exclure totalement linfiltration de cette glande. La masse des tissus mous s’étend le
long de la voiite nasale gauche. Il y a un recouvrement de la veine faciale gauche prés du canthus médial gauche, difficile a
distinguer de la masse amplifiée. La veine faciale gauche est congestionnée par rapport a la veine droite et semble se drainer
par des voies collatérales dans les conduits submandibulaires. Le nerfinfraorbitaire gauche n’est pas encastré. Il n’y a pas de
signe d’érosion osseuse. Les ganglions lymphatiques du visage sont de taille normale. Les veines ophtalmiques bilatérales et
faciales droites sont bien opacifiées. L'orbite droite est normale.

Le patient et le chirurgien oculoplastique ont discuté des options de prise en charge et ont décidé de procéder a
Pexentération de Porbite gauche, suivie d’'une radiothérapie (XRT). La chirurgie a été effectuée avec succes. Au
cours d’'un examen de suivi effectué deux semaines apres I'intervention chirurgicale, I'ceil gauche cicatrisait bien
et présentait des marges exemptes de tumeur sans aucun signe d’érosion osseuse. Au cours du suivi postopératoire
d’un mois, on a déterminé que le patient maintenait des marges exemptes de tumeur. Aprés quelques autres visites
de suivi postopératoires de routine, le patient a été renvoyé a notre clinique optométrique car son état demeurait
stable. Pendant qu’il s’adaptait a la perte de son ceil gauche, le patient a signalé une mauvaise perception de la
profondeur. Cela lui posait des difficultés dans les activités de la vie quotidienne. 1l avait de la difficulté a exécuter
les taches de pres, a manger et souffrait d’'une perte de sensibilité du c6té gauche. Le patient a ensuite été vu dans
notre clinique ophtalmologique et évalué par notre ergothérapeute de soins primaires a domicile. On lui a remis des
loupes portatives pour Iaider a lire et des filtres pour contréler I'éblouissement et améliorer le contraste.

Cinq mois apres l'intervention chirurgicale, le patient se portait bien et s’adaptait a la vie courante. Il a continué
de consulter l'oculoplasticien tous les six mois et n’a signalé aucune autre récurrence. Des photos externes ont été
prises a ce moment (figs. 3 A, B) et ont montré une apparence stable et la cicatrisation des plaies. De plus, le patient
a signalé une sensation accrue dans la région faciale gauche. La thérapie de soins primaires a domicile a permis
d’améliorer considérablement sa capacité d’accomplir des tiches quotidiennes comme faire sa toilette et manger.
Au suivi d’un an, le patient se débrouillait bien avec sa perte de vision et pouvait effectuer des activités de la vie
quotidienne de facon autonome. L'examen biomicroscopique a révélé une orbite stable en voie de cicatrisation (figs.
4 A, B). D’autres rendez-vous ont été pris en charge conjointement avec 'oculoplasticien. On a conseillé au patient
d’utiliser une pommade a I’érythromycine au besoin. Selon I'oculoplasticien, le patient pourra recevoir un ceil pro-
thétique dans 16 mois.
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Figure 3 : (A) Photo externe 5 mois aprés Uexentération O.L. Une réaction mucoide chronique a été traitée a la bacitracine.
(B) Cavité orbitaire O.L. montrant la réaction mucoide.

Figure 4 : (A) Photo externe 12 mois apreés Uexentération O.L. (B) Vue agrandie de la cavité orbitaire
bien cicatrisée apres Pexentération.
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DISCUSSION

Comparaison du cas avec la documentation

Comme il a été mentionné précédemment, notre patient a subi une Iésion progressive de la paupiére avec obstruc-
tion de l’axe visuel et hémorragie ulcéreuse. Au départ, la 1ésion était croliteuse et ulcéreuse et mesurait 2,0 cm
x 2,2 cm. Des analyses microscopiques et histopathologiques réalisées a partir de la biopsie de l'orbite médiale-
inférieure et de la paupiére gauches ont permis de confirmer une masse de carcinome spinocellulaire infiltrant. 11
était évident, d’apres ces résultats, que la tumeur était diffuse et profonde et qu'une exentération était nécessaire
pour pouvoir la retirer completement. Une exentération orbitaire gauche a été réalisée, suivie d’une radiothérapie
(XRT). Le patient n’avait plus de tumeur aprés le traitement et il fait actuellement 1’objet d’un suivi étroit pour
dépister toute récidive.

Arora et coll. ont signalé un cas de carcinome spinocellulaire de la paupiere inférieure, ou ils ont trouvé une lésion
exophytique et ulcérée de 6,0 cm x 5,0 cm.? La lésion, qui était au départ trés petite, s’est transformée en Iésion ul-
céreuse en deux ans avant d’étre finalement évaluée. La biopsie incisionnelle et I’'analyse histopathologique ont con-
firmé un carcinome spinocellulaire. Etant donné que la 1ésion s’était étendue au globe et au contenu rétrobulbaire,
comme le montre la TDM, on a procédé a une excision locale et a une exentération orbitaire. L’histopathologie post-
chirurgicale de la 1ésion a confirmé que les marges chirurgicales étaient exemptes de tumeur?.
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Vreek et coll. ont décrit une masse non résorbante dans la paupiére qui s’est élargie en six semaines.® La masse a
d’abord été diagnostiquée comme un chalazion qui ne s’est pas amélioré apres un traitement oral de triméthoprime
et de sulfaméthoxazole pendant 10 jours. Le patient a ensuite été référé pour une évaluation plus approfondie. La
masse mesurait 2,0 cm x 2,3 cm avec un écoulement mucoide et un amincissement de la peau sus-jacente.® Elle a
ensuite été traitée par injection intralésionnelle de 0,5 ml d’acétonide de triamcinolone injectable a 10 mg/ml. Bien
que sa taille ait diminué, la 1ésion est demeurée et a alors fait Pobjet d’une biopsie. Les résultats histopathologiques
ont révélé un carcinome spinocellulaire cutané avec une invasion profonde, une hyperkératose et une parakératose
avec toutes les marges positives pour la tumeur. Lexamen métastatique médical du patient était négatif. Le patient a
subi une chirurgie de Mohs avec réparation oculoplastique. A la fin de la chirurgie de Mohs, les marges chirurgicales
étaient négatives pour la tumeur et le défaut mesurait 3,0 cm x 1,5 cm.®

La prise en charge dans notre cas était tres semblable a celle décrite par Arora et coll. en ce sens que les deux cas
nécessitaient une exentération orbitaire pour obtenir des marges chirurgicales exemptes de tumeur en raison de la
nature avancée de la tumeur. Pour leur part, Vreck et coll. ont effectué une chirurgie de Mohs avec réparation ocu-
loplastique et ont obtenu des marges sans tumeur. Malgré les différences dans la prise en charge de ces cas, les deux
modalités de traitement ont été des options efficaces pour assurer des marges exemptes de tumeur.

Propagation et métastase

Le carcinome spinocellulaire peut engager le pronostic vital. La lésion doit étre retirée avant I'invasion périneurale
et la métastase. Bien que le carcinome spinocellulaire périoculaire soit moins prévalent que le carcinome basocel-
lulaire, il présente un risque plus élevé d’invasion orbitaire. L’invasion orbitaire a été documentée et diagnostiquée
dans jusqu’a 5,9 % des cas. Par ailleurs, le taux d’invasion orbitaire du carcinome basocellulaire est de 1,6 & 2,5 %%,
Les facteurs de risque associés a I'invasion orbitaire comprennent, entre autres, les 1ésions ulcérées non traitées
et négligées, une 1ésion ulcérée avec restriction d’'un muscle extra-oculaire, un épiphora, une disesthésie, des an-
técédents de lésions récurrentes et un traitement par radiothérapie.> Outre la présentation clinique du carcinome
spinocellulaire de la paupiére avec infiltration orbitaire, le clinicien doit également éliminer linfiltration des sinus
paranasaux, qui est aussi une cause courante d’invasion orbitaire par le carcinome spinocellulaire.>

Le carcinome spinocellulaire pourrait encore se métastaser par propagation périneurale, c’est-a-dire la croissance
tumorale dans et autour d’un nerf. Lorsqu’elle est présente, le pronostic est faible, avec un taux de mortalité élevé.
Comme il a été mentionné précédemment, le carcinome spinocellulaire est une tumeur neurotrophique qui peut
infiltrer 'orbite et la cavité intracrinienne le long des branches du trijumeau et des nerfs moteurs faciaux et extra-
oculaires.*™ Une des principales raisons de diagnostiquer et d’évaluer toutes les lésions anormales de la paupiere
est que les patients atteints de carcinome spinocellulaire et d’invasion périneurale sont asymptomatiques dans 60 a
70 % des cas. D’autres peuvent présenter des symptomes d’anesthésie, de dysesthésie ou de paresthésie, ainsi que de
douleur ou de faiblesse faciale causant une débilitation.>*' Sans traitement, le cours naturel du carcinome spinocel-
lulaire périoculaire avec invasion périneurale se propage le long des nerfs supraorbitaire et infraorbitaire jusqu’a
l'apex orbitaire. Il pourrait alors y avoir ptosis, ophtalmoplégie et perte de vision®°*. Une fois que la propagation
dépasse l'apex orbitaire, le taux de mortalité est élevé si la maladie atteint le sinus caverneux, les méninges ou la
fosse cridnienne moyenne ou postérieure. Bien que les tumeurs du carcinome spinocellulaire périoculaire puissent
se propager aux régions orbitaire et intracranienne, cette propagation peut aussi étre due a d’autres lésions cutanées
de la téte et du cou, et parfois la 1ésion primaire n’est jamais décelée. Si 'on soup¢onne une invasion périneurale, une
thérapie d’appoint agressive avec radiothérapie est recommandée®'s®, La propagation tardive du carcinome spino-
cellulaire et la métastase se produisent des ganglions lymphatiques régionaux vers des sites éloignés par le systéeme
lymphatique et le sang. Les taux de métastase avec le carcinome spinocellulaire peuvent varier considérablement?®.
Si la métastase se produit dans les systémes lymphatique et hématogene, le pronostic est pire et le taux de mortalité
plus élevé.

Ablation tumorale

Apreés le diagnostic initial de carcinome spinocellulaire, il convient d’établir un plan de prise en charge tactique
pour le patient. Etant donné que diverses options sont disponibles pour I'éradication de la ésion, il faut évaluer
les facteurs de risque liés a la 1ésion pour choisir la meilleure méthode d’ablation. Les caractéristiques tumorales
a prendre en compte sont le site, le grade, le sous-type histologique, I'invasion périneurale et la métastase. Pour
élaborer un plan de traitement approprié, il faut aussi tenir compte de la meilleure technique pour éradiquer com-
pletement la 1ésion, tout en préservant la fonction tissulaire et la cosmése®. En présence de tumeurs a risque élevé
ou de celles avec métastase et invasion périneurale, il faut entreprendre un traitement agressif. On se préoccupera
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alors moins de la fonction et de la cosmése dans ces cas puisque ces facteurs de risque s’accompagnent d’un risque
de mortalité plus grand.>* En outre, une fois la tumeur retirée, un suivi a long terme pendant au moins cinq ans est
recommandé car 95 % des récidives locales et des métastases se développeront a cet horizon.>*

Ablation standard

Compte tenu de la nature agressive du carcinome spinocellulaire, le traitement privilégié le plus souvent est un
examen extemporané en coupe congelée ou une chirurgie micrographique de Mohs, une excision chirurgicale qui
présente le taux de guérison le plus élevé et le taux de récidive sur cing ans le plus bas (1,9-3,9 %).>?*?} Ces tech-
niques permettent de déceler et d’exciser les cellules tumorales au-dela des marges cliniques et d’examiner pres de
100 % des marges périphériques et profondes de la tumeur.® Elles s’appuient sur une étude de Brodland et Zitelli,
dans laquelle les auteurs indiquent avoir constaté qu’une excision chirurgicale avec des marges de 4 mm est néces-
saire pour éliminer la tumeur dans plus de 95 % des cas.?* En cas de lésions plus étendues, c’est-a-dire de 20 mm ou
plus, ou présentant un risque plus élevé, une excision chirurgicale avec des marges de 6 mm est recommandée.>**
Lorsque les marges ne sont pas contrdlées pour 'ablation d’un carcinome spinocellulaire, le risque de récidive sur
cing ans est plus grand, allant de 5 % 4 18,7 % pour les tumeurs primaires dans tous les sites.>*>?° De plus, les examens
extemporanés standards en coupe congelée verticale ne portent que sur moins de 1 % de ces marges périphériques
et profondes.>?

En présence d’invasion périneurale, on recommande la chirurgie micrographique de Mohs comme traitement
de choix initial. La radiothérapie ou la chimiothérapie postopératoire est ensuite recommandée pour améliorer
lefficacité du traitement global et réduire la récidive.>® Une fois le stade de I'invasion orbitaire atteint, les options
de traitement sont limitées en raison de la gravité et du stade avancé de la maladie. A ce point, c’est I'exentération
avec analyse microscopique des marges périphériques et profondes qui est recommandée, car I'invasion orbitaire
présente un risque plus grand de mortalité. En raison de la récidive rare apres I’exentération, cette intervention
augmente le taux de survie des patients a ce stade du carcinome spinocellulaire.?”

Autres modalités et limites

Laradiothérapie, lorsqu’elle est pratiquée en monothérapie, présente un taux de récidive de 12,5 % sur cing ans pour
le carcinome spinocellulaire de la paupiére, qui peut atteindre 50 % pour les lésions récurrentes ou avancées.? Il lui
mangque le controle histologique par rapport a la chirurgie de Mohs et le taux de complications périoculaires apres
le traitement est plus élevé. Outre les complications périoculaires apreés le traitement, la radiothérapie a un potentiel
carcinogeéne et doit étre employée avec prudence chez les jeunes patients.??” C’est en tant que thérapie d’appoint
dans les tumeurs a risque élevé quelle est la plus utile, ou dans les cas d’inflitration périneurale et de métastase.>*
Elle est utilisée lorsque des contrdles locaux et régionaux sont nécessaires, pour réduire le taux de mortalité, ou
dans le controle palliatif des tumeurs avancées.>*

Les agents chimiothérapeutiques se sont avérés trés efficaces comme thérapie d’appoint dans les cas avancés, mais
ils peuvent aussi étre utilisés comme traitement primaire chez les patients qui ne tolérent pas la chirurgie.>*** Des
études ont montré une augmentation du taux de survie avec la chimioradiation. Les agents chimiothérapeutiques
sont les plus utiles dans le traitement du carcinome spinocellulaire avancé de la téte et du cou.’** On recourt sou-
vent a la cryothérapie, au curetage, a la cautérisation et a divers rétinoides systémiques pour retirer de petites 1é-
sions a faible risque, mais ces traitements offrent un avantage minimal pour les Iésions périoculaires du carcinome
spinocellulaire agressif a risque élevé en raison de leur taux de guérison sous-optimal.>*

Reconstruction et cosmeése de la paupiére

Un apercu détaillé de la reconstruction de la paupiére dépasse la portée de ce manuscrit. Nous fournirons plutét une
trés breve explication de la reconstruction de la paupiére. Aprées I’ablation d’'une tumeur périoculaire envahissante,
Parchitecture orbitaire peut avoir été démantelée ou complétement retirée par I'exentération. Cela peut présenter
au chirurgien reconstructeur plusieurs défis a relever pour rétablir la fonction et la cosmeése de la paupiére.! Les
petits défauts de la paupiére sont refermés directement et on les laisse cicatriser, avec des résultats satisfaisants.
Les défauts plus importants nécessitent généralement la reconstruction des lamelles a 'aide d’une greffe de peau ou
d’un lambeau.! On préfere les lambeaux aux greffes de peau car ils ont un meilleur apport sanguin, se contractent
moins, offrent une meilleure couleur cosmétique, ne nécessitent pas de prélevement a un site donneur distant et
peuvent étre d’une épaisseur variable.! En cas d’exentération, un ceil prothétique permettra au patient d’obtenir de
bons résultats cosmétiques.
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CONCLUSION

Le carcinome spinocellulaire est un cancer de la peau agressif au taux de mortalité élevé en cas d’invasion périneu-
rale, de métastase ou d’infiltration lymphatique. Un diagnostic et une biopsie rapides sont essentiels pour améliorer
le pronostic et réduire le taux de mortalité. Le carcinome spinocellulaire pouvant étre confondu avec d’autres néo-
plasmes de la peau, le praticien doit pouvoir en reconnaitre les premiers signes. Il s’agit notamment d’une Iésion
hyperkératosique indolore qui évolue et devient progressivement ulcéreuse. Le clinicien doit également connaitre
d’autres signes, comme la madarose, la télangiectasie, 'ulcération, la distorsion du bord palpébral, Paugmentation
de la pigmentation et l'ectropion secondaire ou la rétraction. La norme de référence pour le traitement est 'examen
extemporané en coupe congelée ou la chirurgie micrographique de Mohs. Si 'on soupconne une tumeur avancée,
l'exentération orbitaire est recommandée. A 'appui de ce protocole, notre cas a nécessité une exentération orbitaire
suivie d’'une radiothérapie d’appoint, Arora et coll. ont signalé une excision locale suivie d’une exentération or-
bitaire, tandis que Vrcek et coll. ont présenté une chirurgie micrographique de Mohs avec réparation oculoplas-
tique. Ces trois cas ont donné lieu a un pronostic favorable et a un faible taux de mortalité, puisque tous les patients
n’avaient plus de tumeur apreés le traitement. Enfin, quelle que soit la modalité de traitement utilisée, les cliniciens
doivent surveiller le patient pendant au moins cinq ans pour dépister toute récidive, surtout lorsqu’une chirurgie
micrographique de Mohs et une exentération orbitaire ne sont pas effectuées. ®
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