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I. Introduction 
 Le neuroblastome ou sympathoblastome est une tumeur maligne de type embryonnaire,  qui appartient 

au groupe de tumeurs de la crête neurale, il constitue la troisième cause de cancers chez l’enfant. 90% des 

neuroblastomes surviennent avant l’âge de 10 ans dont plus de 50 % sont métastatiques au moment du 

diagnostic [1], cependant les métastases orbitaires sont relativement  rares. 

 Il y a peu de travaux publiés détaillant  les manifestations orbitaires etophtalmiques du neuroblastome. 

Nous rapportons ici un cas d'un nourrisson ayant présenté initialement une exophtalmie unilatérale droite dont 

l’exploration a révélé un neuroblastome surrénalien. 

 

II. Casclinique 
 Il s’agit d’un nourrisson de sexe féminin, âgée de 18 mois,  sans antécédents pathologiques particuliers, 

ayant présenté depuis 3 mois une exophtalmie unilatérale droite douloureuserapidement progressive. L’examen 

ophtalmologique a objectivé une exophtalmie de l’œil droit, non axile, non réductible, et non pulsatile, associée 

à des ecchymoses périorbitaires en «lunettes» (Figure 1); la motilité oculaire était conservée ; l’examen du 

segment antérieur et  le fond  d’œil étaient normaux. L’examen  général a trouvé un nourrisson  fébrile avec  état 

général conservé, avec une tuméfaction de la fosse temporale droite,  l’examen abdominal a révélé une masse de 

la fosse lombaire gauche indolore et irrégulière. 

 
 

 

 

 

 La Tomodensitométrie orbito-cérébrale  a montréune exophtalmie droite grade II, avec une infiltration 

orbitaire extra-conique bilatérale, avec du côté droit, une lyse osseuse au niveau de la grande aile du sphénoïde, 

et une infiltration de parties molles de la région temporale (Figure 2).  

Figure 1: exophtalmie de l’œil droit avec des 

ecchymoses peri-orbitaires en lunettes  
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 L’échographieabdominale a objectivé une masse surrénalienne gauche hyperéchogène siège de  

micocalcifications(Figure 3). La tomodensitométrie abdominale, montrait  une masse rétro-péritonéale de la 

loge surrénalienne gauche  faiblement  rehaussée siège de fines calcifications. 

 Le bilan biologique  et histologique a permis de poser le diagnostic de neuroblastome surrénalien 

gauche, avec métastases ostéo-médullaires et orbitaires. La patiente a été référée vers un centre d’oncologie 

pédiatrique ou elle a bénéficié d’une  polychimiothérapie intensive, elle est décédée au cours de la troisième 

cure.   

 
 

 

 

 

 

III. Discussion 
 Le neuroblastome représente  environ 10 % des tumeurs malignes de l’enfant, Il s’agit de la tumeur 

maligne la plus fréquente chez l’enfant âgé de moins de 5 ans [2].La tumeur primitive peut se développer en tout 

point du système nerveux sympathique. Celui-ci est représenté par leschaînes sympathiques paravertébrales 

droite et gauche, et par les deuxglandes médullo-surrénales [3]. La médullosurrénale est le site le plus fréquent 

(35%), et généralement l’atteinte est unilatérale, rarement bilatérale [4]. 
 Plus de 50 % des neuroblastomes sont métastatiques au moment du diagnostic. Les métastases 

orbitaires représentent 10 % des cas [2]. L’atteinte métastatique orbitaire siège généralement  sur les structures 

osseuses autour des sutures, mais s’étend par contiguïté aux tissus mous en refoulant l’ensemble du contenu 

orbitaire. Le tableau clinique classique réunit une exophtalmie uni ou bilatérale à des ecchymosespéri-orbitaires 

en «lunettes»,donnant un aspect en  “raccooneyes” pour les anglo-saxons, probablement liée à l'obstruction des 

vaisseaux palpébraux, c’est le Syndrome de Hutchinson, qui peut conduire à tort vers un diagnostic de 

maltraitance, il est  parfois associé à des hémorragies sous conjonctivales secondaires  a la pancytopénie 

résultant des métastases osteo-médullaires [1].  

 

Figure 2 : Exophtalmie de l’œil droit avec une infiltration orbitaire extra-conique, ostéolyse et 

infiltration des parties molles de la région temporale droite. 

 

Figure 3: échographie abdominale montrant 

une masse surrénalienne avec des micro 

calcifications. 
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 L’atteinte neurologique paranéoplasique peut inclure une ataxie cérébelleuse avec un myoclonus et 

des mouvements oculaires anormaux (opsoclonus) [5]. D’autres manifestations oculaires sont possibles : 

syndrome de Horner, anisocorie, et strabisme. L’atteinte orbito-oculaire est par définition le stade 4 de la 

maladie selon le système international  de stadification du neuroblastome (INSS) [6].  

 Le diagnostic repose sur l’imagerie, une élévation descatécholamines urinaires retrouvée dans 80 % 

des cas, la scintigraphie à la MIBG,  et l’histologie. La localisation orbitaire du neuroblastome métastatique, de 

pronostic péjoratif,  fait partie de la catégorie à haut risque selon le Children’sOncology Group 

NeuroblastomaRisk Group [7]  etdonc une poly-chimiothérapie a fortes doses est employé, s’il y a une bonne 

réponse à chimiothérapie, la résection de la tumeur primaire devrait être tenté, suivi par une chimiothérapie 

myéloablative, et une radiothérapie au site primitif de la tumeur peut être indiquée [1]. 

 

IV. Conclusion 
 Une exophtalmie uni ou bilatérale rapidement évolutive s’accompagnant d’ecchymoses péri-

orbitairesen lunettes en dehors d’un contexte traumatique chez un enfant doit orienter vers un neuroblastome 

métastatique, dont le pronostic reste sombre malgré les progrès thérapeutiques acquis ces dernières années. 

 
Conformité aux normeséthiques 
Tous les auteurs déclarent ne pas avoir de conflit d'intérêts. 
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