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RESUME

’hamartome astrocytaire rétinien peut préter a confu-
sion avec un rétinoblastome. Dans certains cas aty-
piques, le diagnostic différentiel peut étre difficile,
malgré le recours a I'’échographie et a la tomoden-
sitométrie. Dans de tels cas, une surveillance régu-
liere est recommandée avant d’envisager une énu-
cléation.

Nous rapportons I'observation d'une fille agée de 18
mois présentant un hamartome astrocytaire isolé de
I'ceil droit, sans aucun autre signe oculaire ou géné-
ral associé. La présentation initiale était semblable
a celle d'un rétinoblastome, avec cependant des si-
gnes atypiques: notamment des calcifications jau-
natres et I'absence de vaisseaux nourriciers dilatés
et tortueux. La surveillance réguliére ophtalmosco-
pique et échographique n'a révélé aucun signe de
croissance tumorale aprés un an d’observation. Des
explorations complémentaires (examens spéciali-
sés neurologiques et dermatologiques, tomodensi-
tomeétrie cérébrale) furent négatives, éliminant ainsi
une phacomatose associée.

Les aspects cliniques, le diagnostic différentiel avec
les autres tumeurs rétiniennes, plus particuliere-
ment le rétinoblastome, et I’évolution clinique de
I’'hnamartome astrocytaire isolé sont discutés, de méme
que l'association a la sclérose tubéreuse de Bourne-
ville.

ABSTRACT

Retinal astrocytic hamartoma and retinoblastoma
may be very similar clinically and their differentia-
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tion in atypical cases can be difficult, even with the
use of ultrasonography and computed tomography.
In such cases, a close follow-up is recommended be-
fore enucleation.

This paper reviews the case of a 18 month old girl
who presented with a solitary retinal astrocytoma of
the right eye, without any other physical or ocular
disorder. The initial presentation simulated a retino-
blastoma; nevertheless atypical patterns as yellow
calcifications and the lack of tortuous and dilated
feeding blood vessels were present. Ophthalmoscop-
ic and ultrasound regular evaluation did not reveal
any change after one year follow-up. Additional in-
vestigations performed in order to exclude tuberous
sclerosis (neurological and dermatological examina-
tion, CT-scans) showed no other organ involvement,
which ruled out a phakomatosis.

The clinical appearance and course of astrocytic
hamartomas, itsdifferential diagnosisfrom otherreti-
nal tumors, especially retinoblastoma, and its
association with tuberous sclerosis are discussed.
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INTRODUCTION

L’hamartome astrocytaire rétinien est une tu-
meur bénigne d’origine neurogliale qui corres-
pond a une prolifération d'astrocytes. C'est une
tumeur congénitale ou acquise qui peut se dé-
velopper chez des patients ne présentant aucu-
ne phacomatose ou ayant par contre une sclé-
rose tubéreuse de Bourneville ou plus rarement
une neurofibromatose de Von Recklinghausen.
Son incidence est estimée a moins d'un cas
pour 100 000 habitants par année [13].

[l s'agit d’une tumeur qui peut se présenter sous
différentes formes parmi lesquelles la forme cal-
cifiée souléve des problémes de diagnostic dif-
férentiel avec le rétinoblastome, surtout si elle
s'associe a une exsudation sous-rétinienne.

A ce sujet, nous rapportons I'observation d'une
petite fille agée de 18 mois présentant un ha-
martome astrocytaire rétinien isolé et dont la
présentation initiale évoquait un rétinoblastome.

OBSERVATION

I.L, agée de 18 mois, fille unique, a été ame-
née en consultation suite a la constatation par
la mere d’'un strabisme convergent intermit-
tent. L'interrogatoire ne mets pas en évidence
de consanguinité chez les parents, ni de cas si-
milaires dans la famille. L’'examen général mon-
tre une enfant en bonne santé, ayant un déve-
loppement psychomoteur normal. L'évaluation
de la fonction visuelle par I'étude de la pour-
suite, de la fixation et du test a I’'occlusion met
en évidence une amblyopie de I'eeil droit. L'exa-
men des annexes est sans particularités de méme
que I'examen du segment antérieur. Par contre,
I'examen du fond d’ceil droit, sous anesthésie
générale et apres dilatation pupillaire, révéle au
pble postérieur une tumeur rétinienne grossie-
rement arrondie, surélevée, de couleur blan-
chatre, mesurant environ six diametres papil-
laires sur son axe horizontal, et présentant des
calcifications (fig.1).

Fig.1. Volumineux hamartome astrocytaire juxtapapillaire du pdle postérieur, avec calcifications.
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De plus, il existe une exsudation séreuse péri-
tumorale. L’examen de I'ceil adelphe est stric-
tement normal. L'examen général, notamment
cutané et neurologique, est sans particularité.
Vu I'age de I’'enfant, I'aspect de la tumeur (pré-
sence de calcifications et I'association a un dé-
collement séreux), mais aussi I'absence de signes
généraux en faveur d’une sclérose tubéreuse de
Bourneville, le diagnostic de rétinoblastome est
le premier évoqué. Cependant, I'aspect ophtal-
moscopique n'est pas classique. En effet, I'as-
pect jaunatre des calcifications et I'absence de
vaisseaux tumoraux dilatés et tortueux fait évo-
quer la possibilité d’'un harmatome astrocytai-
re. L'échographie oculaire en mode “B” a confir-
mé la présence de calcifications tumorales et
d’un décollement périlésionnel en précisant les
mensurations tumorales: 10xX5x5 mm sur un
globe de taille normale (fig.2). La tomodensi-
tométrie cérébrale est strictement normale.

Etant donné cette présentation atypique, un
contrble clinique et échographique a été effec-
tué un mois plus tard. Cet examen n’a mis en
évidence aucune évolution tumorale. Nous avons
donc maintenu cette surveillance mensuelle
gue nous avons espacée par la suite. Aprés un
recul de 12 mois, on note un statu quo clini-
que et échographique. Le diagnostic d’hamar-
tome astrocytaire rétinien est retenu et la sur-
veillance semestrielle est continuée.

DISCUSSION

Avec la persistance hyperplasique du vitré pri-
mitif, la maladie de Coats, la toxocarose, et I'hé-
mangiome capillaire rétinien, I'hamartome as-
trocytaire représente un des diagnostics diffé-
rentiels du rétinoblastome. En effet, Shields et
al. rapportent une série de 288 rétinoblastomes
pour 212 pseudorétinoblastomes dont 6 ha-
martomes astrocytaires soit 2,8 % [9]. Plus
récemment, Zografos et al. ont publié une revue
de la littérature avec des taux d’erreurs dia-
gnostiques concernant le rétinoblastome variant
de 7 a 34 % [13].

Notre observation illustre cette difficulté dia-
gnostique. En effet, le premier diagnostic sou-
levé face a une tumeur rétinienne calcifiée sié-
geant au pdle postérieur chez un enfant de 18
mois, est le rétinoblastome par sa fréquence et

Fig.2. Aspect échographique: Masse tumorale calcifiée
avec forte réflectivité.

sa gravité. Cependant, deux signes biomicros-
copiques sont importants a souligner. Le pre-
mier est I'aspect des calcifications: celles du ré-
tinoblastome sont blanc-crayeuses alors que
celles de I'hamartome astrocytaire sont plus
scintillantes et jaunatres [7,9,11,13]. De plus,
le rétinoblastome présente un réseau vasculai-
re rétinien dilaté et tortueux contrairement a
I"hamartome astrocytaire [11,13].

L’hamartome astrocytaire peut étre révélé pen-
dant les premiers mois de la vie par une leuco-
corie ou un strabisme. Ophtalmoscopiquement,
il peut se présenter sous trois aspects morpho-
logiques différents [1,4,7,131:

- Laforme la plus classique est une lésion opa-
que, blanchatre, saillante, multinodulaire de
0,5 a 4 diamétres papillaires, fréquemment
localisée pres du bord papillaire, avec des cal-
cifications jaunatres scintillantes.
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- Le plus fréquemment, I'hamartome astrocy-
taire se présente sous forme d’'une Iésion re-
lativement plane, semi-transparente et lisse,
légerement saumonée, ronde ou ovale, mal
délimitée, localisée plus volontiers au pole
postérieur et siégeant dans la couche des fi-
bres optiques.

- La forme intermédiaire comprend des élé-
ments de I'une et I'autre forme avec des bords
flous, plats et translucides et un centre saillant
nodulaire, partiellement calcifié.

L’évolution entre I'une et I'autre des trois for-

mes est possible, avec calcification possible au

fil du temps. L’hamartome astrocytaire peut
présenter exceptionnellement un décollement

séreux rétinien avec exsudats, hémorragies vi-

tréennes, hyalite, voire méme un essaimage vi-

tréen [2,4,6,8,11,13]. Ce sont ces formes vo-

lumineuses présentant des calcifications, as-
sociées a un essaimage vitréen et un décolle-
ment séreux sous-rétinien, qui prétent a confu-
sion avec un rétinoblastome dans sa forme en-
dophytique et qui peuvent conduire a une
énucléation [3,9,11,13]. Parfois, de nouvel-
les Iésions peuvent apparaitre sur une rétine an-
térieurement saine [13].

Le diagnostic d’hamartome astrocytaire repo-
se essentiellement sur son aspect ophtalmos-
copique sus-décrit. L’échographie permet de
mettre en évidence au sein de la masse tumo-
rale des calcifications avec une forte réflecti-
vité et atténuation partielle ou totale du signal
créant une ombre acoustique dans la graisse
orbitaire, comme ce f(it le cas dans notre ob-
servation. Cet examen anodin permet égale-
ment de mesurer la tumeur et représente par
conséquent un examen indispensable dans la
surveillance afin d’objectiver une croissance tu-
morale. La tomodensitométrie orbito-céphali-
que est également utile: elle recherchera des
calcifications cérébrales et/ou un hamartome
sous-épendymaire périventriculaire dont la pré-
sence serait compatible avec le diagnostic de
sclérose tubéreuse de Bourneville (STB).

A un age plus avancé que celui de notre pa-
tiente, une angiographie fluorescéinique peut
étre réalisée. L’hamartome astrocytaire peut re-
vétir deux aspects angiographiques: soit il est
silencieux, sans vascularisation apparente mas-
quant les structures profondes et la vasculari-
sation rétinienne; soit il est autofluorescent et
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comporte un réseau vasculaire dense consti-
tué d’une multitude de capillaires dilatés, tor-
tueux, visibles aux temps artério-veineux pré-
coces avec rétention aux temps tardifs, mais
sans réelle diffusion en I'absence de décolle-
ment séreux rétinien. Ce second aspect angio-
graphique peut étre similaire a celui du rétino-
blastome; par conséquent I'angiographie fluo-
rescéinique n’est pas contributive au diagnos-
tic différentiel.

L'étude histopathologique des yeux énucléés
par erreur, objectivent essentiellement des as-
trocytes fibreux allongés bien différenciés, a mi-
toses rares voire absentes, associés parfois a
de larges astrocytes gémistocytiques et des cel-
lules de Miiller. Certains astrocytomes présen-
tent des dép6ts hyalins ou calciques.

Les hamartomes astrocytaires ont été décrits
dans le cadre d’une sclérose tubéreuse de Bour-
neville ou d’une neurofibromatose ou encore de
facon isolée. lls sont présents chez 44 a 50 %
des personnes présentant une sclérose tubé-
reuse de Bourneville [1,11,13]: cette associa-
tion constitue un élément diagnostique pré-
cieux dans les formes atypiques. Selon Ulbright
et al. 57 % des 42 cas d'astrocytomes confir-
més histologiquement étaient liés a une sclé-
rose tubéreuse de Bourneville, 14 % a une neu-
rofibromatose et 29 % étaient isolés [12]. L'at-
teinte oculaire peut précéder les autres attein-
tes systémiques de la STB. Les hamartomes
sous-épendymaires sont retrouvés dans 14 %
des cas a I'age d’'un an et dans 60 % a I'age de
10 ans. Ceux-ci expliquent les signes neurolo-
giques: crises épileptiques et retard mental.
L'autre atteinte systémique fréquemment re-
trouvée dans la STB est I'atteinte cutanée re-
présentée par les angiofibromes, appelés adé-
nomes sébacés, qui siegent sur la face et par-
fois sur les paupieres.

En cas de doute diagnostique, une surveillan-
ce réguliere est recommandée avant d’envisa-
ger une énucléation, tout en expliquant aux pa-
rents le but et I'importance de ce suivi. Cette
surveillance sera clinique et échographique a
la recherche d’'une croissance tumorale; car par
opposition au rétinoblastome, I’hamartome as-
trocytaire est généralement une tumeur non ou
peu évolutive [4,13]. C'est cette conduite que
nous avons adoptée pour notre patiente.



Parfois le diagnostic peut étre tres difficile:
Shields et al. ont eu recours a la biopsie a
I'aiguille fine dans un cas a localisation macu-
laire associé a un décollement séreux étendu
[10]. Mais cet acte n’est pas conseillé vu le
risque de dissémination en cas de rétino-
blastome [6].

Généralement, I'hamartome astrocytaire ne re-
quiert aucun traitement en I'absence de com-
plications. Le soulevement séreux atteignant la
macula et I’'némorragie vitréenne sont les com-
plications les plus fréquentes. Selon Bloom et
al., la photocoagulation au laser Krypton rouge
ou Argon vert, en trois rangées confluentes pé-
ritumorales, permet I'assechement du décolle-
ment séreux [1].

Différents modes évolutifs ont été décrits. Ki-
ratli et al. rapportent une régression sponta-
née d’un hamartome astrocytaire [5]. Par contre,
Gunduz et al. décrivent un hamartome astro-
cytaire évoluant dans le cadre d’'une STB avec
un pronostic général excellent mais par contre
avec une importante agressivité locale [4]: le
diagnostic a été posé a I'age de 10 mois; a I'age
de 7 ans, I'astrocytome rétinien avait augmen-
té de volume et s’était compliqué de décolle-
ment de rétine, hémorragie vitréenne et un glau-
come néovasculaire. L'énucléation, proposée a
ce stade, a été refusée par les parents. A I'age
de 12 ans, I'enfant s’est présenté avec une per-
foration sclérale spontanée. L'examen de la piece
d’énucléation a confirmé le diagnostic d’astro-
cytome rétinien sans signe de malignité.

Le pronostic visuel est fonction du volume, du
siege de I'hamartome et des éventuelles com-
plications (le décollement séreux maculaire peut
se résorber spontanément ou aprés photocoa-
gulation au laser mais sa chronicité condition-
ne la fonction visuelle). Le pronostic fonction-
nel des yeux présentant de petits hamartomes
astrocytaires faiblement ou non évolutifs est
favorable.
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