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ABSTRACT

While ocular lesion is commonly known in lympho-
ma, optic neuropathy is very rare : 1,3% of lympho-
mas affecting the central nervous systems.
Observation: Authors report the case of a 75 year
old patient treated in the haematology department
for 8 years, for a large cell B phenotype stage IV lym-
phoma for which he received 7 chemotherapy cours-
es (CHOP protocol).

After a 4 year remission period, he presented a re-
lapse with a rapid progressive bilateral impairment
of visual acuity observed for a week before his ad-
mission. The ophthalmologic exam revealed no light
perception and no afferent reflex on the right eye.
There was light perception and weak afferent reflex
on the left eye. The anterior segment was normal on
both eyes and fundus examination revealed a bilate-
ral stage | papillar oedema. The general exam showed
a right facial palsy and an impairment of general con-
dition. The orbital CT scan revealed a significant
thickening of both optic nerves caused by lymphoma-
tous infiltration. A chemotherapy with highly dosed
IV and intrathecal methotrexate was performed.
Discussion: the optic neuropathy is usually associ-
ated with a generalized lymphoma with central ner-
vous system involvement, but sometimes can pre-
cede the systemic spread of the disease. Apart from
infiltration, the optic nerve can be compressed by
an intracranial or orbital tumor. The optic neuropa-
thy can also be caused by lymphomatous leptom-
eningitis.
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RESUME

Si I'atteinte oculaire est une complication connue des
lymphomes, la neuropathie optique est par contre
trés rare : 1,3% des lymphomes touchant le syste-
me nerveux central.

Observation: les auteurs rapportent I'observation
d’'un patient de 75 ans suivi au service d’hémato-
logie depuis 8 ans, pour un lymphome a grandes cel-
lules de phénotype B stade IV, pour lequel il a recu
7 cures de chimiothérapie (protocole CHOP). Aprés
une rémission de 4 ans, il a présenté une rechute
accompagnée d’une baisse de I'acuité visuelle bila-
térale rapidement progressive constatée une semai-
ne avant son admission. L'examen ophtalmologi-
gue a montré a droite une perception lumineuse né-
gative avec un réflexe photomoteur direct négatif. A
gauche la perception lumineuse était positive et le
réflexe photomoteur paresseux. Le segment anté-
rieur était normal ODG et le fond d'ceil a révélé un
cedéme papillaire stade | au niveau des 2 yeux. Le
reste de I'examen a montré une paralysie faciale droi-
te et une altération importante de I'état général. Le
scanner orbitaire a montré un élargissement impor-
tant des deux nerfs optiques en faveur d’'une infil-
tration lymphomateuse. Une chimiothérapie a été
administrée comprenant du méthotrexate a forte dose
par voie IV et par voie intrathécale.

Discussion: I'atteinte du nerf optique représente ha-
bituellement une complication d'un lymphome gé-
néralisé avec atteinte du systéme nerveux central,
mais parfois elle précéde la diffusion systémique de
la maladie. Le nerf optique peut étre comprimé par
une masse tumorale intracranienne ou intra-orbitai-
re ou étre le siege d’'une infiltration tumorale. La neu-
ropathie optique peut également étre la conséquen-
ce d'une leptoméningite lymphomateuse.
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INTRODUCTION

La neuropathie optique est une complication
rare et tardive des lymphomes touchant le sys-
téme nerveux central (7, 9).

Les mécanismes d’atteinte du nerf optique sont
variables. L'infiltration lymphomateuse du nerf
optique accompagne souvent la diffusion sys-
témique de la maladie et annonce alors un pro-
nostic péjoratif (7).

OBSERVATION

Monsieur B.M, agé de 75 ans, était suivi de-
puis Mai 1991 pour lymphome non-Hodgki-
nien (LNH) a grandes cellules de phénotype B
avec localisation hépatique et pleurale. Le trai-
tement a comporté 7 cures de chimiothérapie
comprenant cyclophosphamide, vincristine,
doxorubicine et prednisone.

Le patient était en rémission de 1996 a 2000.
En Juillet 2000, une rechute est survenue,
confirmée par biopsie hépatique. Cette rechu-
te s’est accompagnée d’'une baisse rapide et bi-
latérale de I'acuité visuelle.

En effet, I'examen ophtalmologique a trouvé a
droite une absence de perception lumineuse
avec un réflexe photomoteur négatif et au fond
d’oeil un cedéme papillaire stade |. Au niveau
de I'ceil gauche, la perception lumineuse était
positive avec un réflexe photomoteur trés fai-
ble et au fond d’ceil également un cedeme pa-
pillaire stade | (fig 1). Au niveau des 2 yeux, le
segment antérieur, le vitré et la rétine étaient
tout a fait normaux. Par ailleurs, une paralysie
faciale droite a été notée ainsi qu’une profon-
de altération de I'état général.

La tomodensitométrie cranio-orbitaire a mon-
tré un net élargissement des 2 nerfs optiques
sans anomalie du parenchyme cérébral (fig2).
La ponction lombaire a révélé la présence de
lymphoblastes dans le liquide céphalorachi-
dien a raison de 20 éléments par millilitre.
Une polychimiothérapie a été administrée par
voie IV a base de méthotrexate a forte dose,
bléomycine, doxorubicine, vincristine dexamé-
thasone et acide folinique, associée a une in-
jection intrathécale de méthotrexate.

La réponse au traitement était mauvaise et le
patient est décédé apres 2 mois d’évolution.



Fig 1. Oedeme papillaire bilatéral stade I.

Fig 2. TDM orbitaire: Infiltration des deux nerfs optiques.
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DISCUSSION

Les complications ophtalmologiques des lym-
phomes en général sont rares. Les plus fré-
quentes d’entre elles sont la localisation conjonc-
tivale, la localisation orbitaire (en particulier au
niveau de la glande lacrymale) ainsi que la lo-
calisation intra-oculaire sous forme de pseudo-
uvéite ou d'infiltration choriorétiniennne.
L'atteinte du nerf optique est encore plus
rare (5). Elle devient plus fréquente dans les
lymphomes touchant le systeme nerveux cen-
tral (4).

PATHOGENIE

L'atteinte du nerf optique peut résulter de dif-
férents mécanismes. Il peut s’agir d'une infil-
tration du nerf optiqgue comme c’est le cas dans
notre observation, ou une compression du nerf
optique par une masse tumorale intracranien-
ne ou intra-orbitaire, ou encore une atteinte
dans le cadre d’une leptoméningite lymphocy-
taire. Enfin parfois la neuropathie optique est
d’origine paranéoplasique ou encore iatrogéne
post chimio- ou radiothérapie (6,7).

DIAGNOSTIC

Le diagnostic positif d’'une neuropathie opti-
que d’origine lymphomateuse repose d’abord
sur une symptomatologie ophtalmologique fai-
te de baisse de I'acuité visuelle avec altération
du réflexe photomoteur et la présence d’un cede-
me papillaire. Parfois il existe une atteinte ocu-
lomotrice.

Au plan général, il existe souvent une atteinte
des autres nerfs craniens et des localisations
multisystémiques avec surtout une atteinte de
la moelle osseuse (2,7). La ponction du liqui-
de céphalorachidien peut montrer la présence
de cellules lymphomateuses. La neuroradiolo-
gie par tomodensitométrie, ou surtout par ima-
gerie par résonance magnétique, est importan-
te pour montrer le mécanisme de I'atteinte du
nerf optique (8). Elle montre soit une infiltra-
tion des nerfs optiques comme dans notre ob-
servation - cette infiltration pouvant atteindre
le chiasma - soit une éventuelle masse tumo-
rale intracranienne ou intra-orbitaire et parfois
une atteinte méningée ou du sinus caverneux.
Il est exceptionnel d’avoir recours a une biop-
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sie du nerf optique pour confirmer le diagnos-
tic (1).

DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL

Le diagnostic différentiel se pose avec une neu-
ropathie optique d’origine paranéoplasique ou
iatrogéne. Dans ce cas, il n'y a pas d'cedeme
papillaire, le liquide céphalorachidien est nor-
mal et il n'existe pas de réponse a la chimio-
thérapie.

TRAITEMENT

Le traitement repose sur une polychimiothéra-
pie associée a une corticothérapie ainsi que I'in-
jection intrathécale de méthotrexate. La radio-
thérapie est également utilisée, comportant une
irradiation cérébrale et spinale (3,4).

PRONOSTIC

Le pronostic visuel et surtout vital est péjoratif
car la neuropathie accompagne souvent une
diffusion systémique qui conduit au déces. Par-
fois une rémission est obtenue sous traitement,
mais les rechutes sont fréquentes.

CONCLUSION

La neuropathie optique est une complication
rare des lymphomes. Elle accompagne souvent
une diffusion multisystémique, notamment une
atteinte du systéme nerveux central. Son dia-
gnostic repose sur la clinique, la neuroradiolo-
gie et I'étude du liquide céphalorachidien. Le
pronostic reste mauvais malgré une polychi-
miothérapie associée a une radiothérapie.
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