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Mélanome ameélanique de la conjonctive chez une fillette de 11 ans: une observation clinique

atypique
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Summary

Melanoma of ocular is a rare tumor usually
affected patients over 50 years. We report an
atypical clinical case of an 11-year-old girl with a
left ocular tumor that had been evolving for 2
months. The ophtalmic examination of the left eye
noted an upper palpebral mass with chemosis, a
collapsed visual acuity (0.1), and an abolished
extrinsic  oculomotricity. The biomicroscope
examination (slit lamp) was difficult to assess on
the left. The fundus had returned normal to the
right and inaccessible to the left. The histological
analysis of the biopsy specimen collected under
general anesthesia confirmed the diagnosis of
malignant amelanic melanoma of the palpebral
conjunctiva. With Adriamycin and Vincristine
"Sandwich" chemotherapy spread over 3 months,
the evolution was marked by the almost complete
regression of the tumor and a total recovery of the
visual acuity.
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Résumé

Le mélanome de la conjonctive est une tumeur rare survenant
habituellement chez les patients de plus de 50 ans. Nous
rapportons une observation clinique atypique d’une fillette
agée de 11 ans ayant présenté une tumeur oculaire gauche
évoluant depuis 2 mois. L’examen ophtalmologique a 1’ceil
concerné a montré une masse palpébrale supérieure gauche
avec chemosis, une acuité visuelle effondrée (0,1), et
I’oculomotricité  extrinséque abolie. L’examen au
biomicroscope (lampe & fente) était normal a droite et
difficile a apprécier a gauche. Le fond d’ceil était revenu
normal & droite et inaccessible a gauche. L’examen
histopathologique aprés une biopsie réalisée sous anesthésie
générale, a confirmé le diagnostic de mélanome malin
amélanique de la conjonctive palpébrale.  Sous
chimiothérapie en "Sandwich" a base d’Adriamycine et de
Vincristine étalée sur 3 mois, 1’évolution clinique a été
marquée par la régression quasi-totale de la tumeur et une
récupération totale de 1’acuité visuelle.

Mots clés : Chimiothérapie, mélanome amélanique, tumeur
oculaire
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Introduction

Le mélanome malin de la conjonctive est une tumeur
rare, il représente seulement 2 % des tumeurs oculaires
(1). Si toutes les pistes n’ont pas encore pu étre
explorées, de récentes études épidémiologiques ont mis
en évidence un lien entre 1’exposition au soleil et le
développement de la tumeur (2). En 1’absence de
traitement, le mélanome de la conjonctive peut
s’étendre localement et donner lieu a des métastases.
C’est une tumeur de tous les &ages, avec un pic
d’incidence entre 40 et 60 ans. Son pronostic est
sombre, car au-deld du pronostic fonctionnel qui est mis
en jeu, le pronostic vital du patient est rapidement
engagé. Sa mortalité avoisine en moyenne les 12 % a
cing ans (soit 75 a 95% du taux de survie).
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La présentation et la prise en charge varient en
fonction du type de mélanome, d’ou
I’importance de les distinguer. On en décrit trois
types selon leur origine : ceux provenant de la
mélanose primitive acquise (MAP, 75%), ceux
provenant des navi (20%), et ceux apparaissant
de novo. Prées de 90 % sont des tumeurs
pigmentées, mais dans 10% des cas, elles
peuvent étre amélaniques (3). Les auteurs
rapportent ici, un cas de mélanome amélanique ;
survenue chez une fillette de 11 ans. L’intérét
clinique est de montrer aux praticiens que le
délai diagnostic court et la prise en charge
précoce faite d’une chimiothérapie et adéquate
sont des gages d’une guérison de cette tumeur
pourtant au pronostic sombre.

Observation clinique

Une fillette de 11 ans amenée par ses parents, est
admise en janvier 2016; au service
d’ophtalmologie des Cliniques Universitaires de
Kinshasa, pour la prise en charge d’une
tuméfaction palpébrale supérieure gauche
d’évolution  progressive. Ses  antécédents
personnels sont sans particularité. L’histoire de
sa maladie remontait a 2 mois, par 1’apparition
d’un petit nodule au niveau de la conjonctive
palpébrale supérieure gauche, avec augmentation
rapide du volume entrainant progressivement un
ptosis.

Le complément d’anamnése notait un prurit
palpébral et des larmoiements.

L’Examen clinique ophtalmologique systématisé
notait :

- Une acuité visuelle (AV) : 1.0//0.1

- Inspection et palpation : (Eil Gauche (OG) a
presenté une tumefaction palpébrale ferme
indolore avec un chémosis important qui
refoulait le globe vers le bas (Figure 1), sans
adénopathies locorégionales détectées.

- Taille de la tumeur 5 c¢cm de grand
diametre/2,5cm de petit diameétre

- Oculomotricité extrinseque : conservée a droite
et abolie a gauche

L’examen a la lampe a fente :
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* (Eil Droit (OD) le segment antérieur était
calme.

» (Eil Gauche (OG) masse hyperhémiée de la
paupiére supérieure avec un chémosis important.
La cornée était a peine visible.

Le fond d’ceil était normal a droite et
inaccessible a gauche.

Examens complémentaires :

- Biologie : GB : 5700/mm? ; VS : 16mm/h ; FL
:N:30%;L:67%;E:2%;M:1%; B :0%.

- Sérologie : HIV Negatif

- Imagerie : CT-Scann orbito-cérébral montrait
un processus occupant 1’espace intra-orbitaire
gauche avec extension extra-orbitaire

- Classification TNM : T3ANOMX.

- Prélévement : Biopsie

- Analyse histopathologique : Mélanome malin
amélanique de la conjonctive tarsale de 1’ceil
gauche.

Traitement

- Chimiothérapie : Néoadjuvante (Vincristine et
Adriamycine)

- Chirurgie : Biopsie

- Chimiothérapie : Adjuvante (Vincristine et
Adriamycine) trois séances étalées sur trois mois
au Service de Pédiatrie

- Radiothérapie : Non realisée

Sous chimiothérapie, 1’évolution a été favorable,
marquée par la disparition progressive quasi
totale de la tumeur et une récupération de 100%
de I’AV qui est passée de 0.1 a 1.0 a I’OG.

Figure 1. Tuméfaction palpébrale supérieure avec
ptosis

Figure 2. Chémois>important accompagnant la
tumeur qui refoule le globe vers le bas
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Figure 3. Aspect de la tumeur aprés la premiere
seance de chimiotherapie
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Figure 4. Aprés 3 mois de chimiothérapie

Discussion

La conjonctive et la cornée peuvent aussi étre le
siege d’un mélanome malin, voire de la peau (3).
Le mélanome de la conjonctive est rare comparé
aux mélanomes uvéaux et cutanés. Ceux de la
cornée sont exceptionnels (4). La forme
amélanique quant a elle ne représente que 10%
des mélanomes malins.

Les mélanomes conjonctivaux affectent des
patients d’age moyen ou agés (moyenne de 50 a
60 ans), plus rarement les enfants (4% de
mélanomes avant 20 ans) (5). Le cas présenté
concernait une fillette de 11 ans. Cliniqguement
I’apparition d’un petit nodule au niveau de la
conjonctive tarsale supérieure était le symptome
révélateur. Pendant que d’autres formes de
mélanome se traduisent par une ou plusieurs
plages de conjonctive anormalement pigmentées
dont la couleur peut varier du jaune d’or au
marron foncé (6). D’autres symptdmes étaient
associés : la baisse d’acuité visuelle, une masse
antérieure visible et palpable et le chémosis (6).
Au terme de 1’examen clinique et paraclinique,
le diagnostic de certitude a été confirmé par
I’analyse histopathologique apres la biopsie qui a
montré des images suggestives de mélanome
malin amélanique de la conjonctive. Une
chimiothérapie en sandwich (néoadjuvante puis
adjuvante) faite d’ Adriamycine et de Vincristine,
a été instaurée pendant 3 mois avec des séances
espacées de 21 jours entre deux séances.
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L’évolution a court terme était marquée par la
régression quasi-totale de la masse et une
récupération totale de D’acuité visuelle. A ce
jour, soit 3 ans apres, aucune lésion de récidive
loco-régionale ni apparition de métastase n’a été
décelée. La survie est évaluée a 5 ans. (5,7-8).
La radiothérapie n’était pas réalisée parce que
non disponible au pays.

Conclusion

Le mélanome malin amélanique de Ila
conjonctive est une tumeur rare qui récidive
fréquemment. Les métastases ne sont pas
exceptionnelles et le suivi doit étre prolongé.
Mais le pronostic peut étre meilleur quand il est
pris en charge de facon efficiente et
précocement.
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