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Résumé. Introduction. Une céphalée isolée est un symptome aspécifique ; il est rare qu’elle
traduise une tumeur orbitaire, qu’elle soit primitive ou secondaire. Les cancers primitifs dont elle
peut étre la manifestation sont plus volontiers digestifs, gynécologiques, urologiques ou
pulmonaires. Observation. Nous rapportons |'observation d’une femme de 52 ans, hospitalisée en
neurologie, présentant une hémicranie droite installée rapidement avec exophtalmie, abduction
limitée et hypoesthésie du trijlumeau V2. Le bilan étiologique révélait une métastase orbitaire
droite  (biopsie-exérése neurochirurgicale) d’un carcinome épidermoide ocesophagien.
La chimiothérapie permettait, a un an, une autonomie conservée, malgré une cécité droite.
Conclusion. A notre connaissance, notre observation est la premiére description d’une métastase
orbitaire révélatrice d’'un carcinome épidermoide cesophagien. La présentation atypique et
aspécifique rappelle au clinicien que tout symptdme neurologique survenantdurantla cinquieme
décennie, avec antécédents carcinologique et tabagique, doit faire rechercher une tumeur
orbitaire. Le pronostic sombre et I'arsenal thérapeutique limité justifient un bilan exhaustif pour

une prise en charge précoce.

Mots clés :
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L a céphalée est un signe fonc-

tionnel neurologique fréquent,

aspécifique et pouvant s’intégrer

dans une grande variété de patholo-

gie. Elle peut traduire, mais rarement,

une tumeur orbitaire, primitive ou

secondaire. Les cancers primitifs, au

potentiel métastatique orbitaire, se

localisent habituellement au niveau

mammaire, pulmonaire et prosta-

tique. Plus rarement, le cancer primitif

se situe dans la sphere digestive. Il se

localise alors au colon, a l'iléon ou a

! I'estomac. A ce jour, seuls quatre cas

. de cancer primitif cesophagien avec

métastase orbitaire sont reportés dans
la littérature.

Nous rapportons |'observation

d’une patiente de 52 ans ayant
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développé une métastase orbitaire
isolée, qui s’est avérée inaugurale
d’un carcinome épidermoide de
I'cesophage, asymptomatique sur le
plan digestif. Cette association, rare-
ment décrite dans la littérature, est
associée a un pronostic sombre a
court terme. Nous discutons de ses
aspects cliniques ainsi que de la
démarche diagnostique et thérapeu-
tique au travers d’une revue de la
littérature.

Observation

Une femme, agée de 52 ans, avec
pour principaux antécédents un
comédo-carcinome diffus du sein

d’un carcinome épidermoide de I'cesophage. mt 2019 ; 25 (2) : 144-147. doi : 10.1684/met.2019.0764
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droit plus de cinq ans auparavant, traité par mastectomie,
curage ganglionnaire, radiothérapie puis hormonothérapie
et considéré en rémission, une migraine et un tabagisme
(quatre paquets-années) sevré depuis vingt ans, consultait
dans notre service de neurologie pour une hémicranie
droite a prédominance périorbitaire, d'intensité inhabituelle
depuis trois semaines, et apparition d’un cedeme palpébral
supérieur droit. Elle était rapidement hospitalisée. L’interro-
gatoire révélait une anorexie récente, sans dégodt alimen-
taire ni amaigrissement, imputée a la céphalée. L’examen
clinique retenait une exophtalmie droite, siege d’une
douleur a la mobilisation du globe oculaire droit, avec
diplopie dans le regard latéral droit, par limitation de
I'abduction, et une hypoesthésie dans le territoire du
trijumeau V2 droit. Le bilan biologique montrait :

— anémie normocytaire normochrome arégénérative
(hémoglobine 11,6 g/dL),

- hypergammaglobulinémie polyclonale a 15,8 g/L,

— CA125 (pour cancer antigen 125) élevé a 83 Ul/mL
(norme : < 35 Ul/mL),

— SCC (pour squamous cell carcinoma) élevé a 3,9 (g/L
(norme : < 1,5 (g/L),

— absence de syndrome inflammatoire.

L'IRM cérébrale objectivait :

— d’importants remaniements osseux rehaussés de
maniére homogene au niveau de la grande aile du
sphénoide, a droite (4,2 x 2,5 x 2 cm),

— un épaississement méningé en regard de cette lésion,
rehaussé également,

— un effet de masse de cette |ésion sur le muscle droit
latéral,

— une exophtalmie droite de grade Il (figure 1).

Le scanner thoraco-abdomino-pelvien avec injection de
produit de contraste montrait un épaississement pariétal
circonférentiel de |’cesophage affectant la quasi-totalité de
I'cesophage moyen et distal (13,5 mm d'épaisseur sur
10 cmde hauteur) et des adénopathies en paratrachéal haut
droit (2,3 cm) (figure 2). Le TEP-scan révélait un hyper-
métabolisme tres intense au niveau de la tumeur orbitaire
droite, avec lyse de la grande aile du sphénoide, du tiers
supérieur de I'cesophage, des adénopathies médiastinales et
de trois arcs costaux droits sur leur parcours antérieur. La
gastroscopie objectivait une tumeur ulcérovégétante peu
sténosante du tiers moyen de I'cesophage sur une hauteur de

A‘uv

Figure 1. IRM cérébrale en séquence FLAIR axiale : hypersignal hétérogéne orbitaire droit (A), T1 axial avec Gadolinium : rehaussement

hétérogene de la tumeur orbitaire droite (B), T1 axiale : tumeur orbitaire droite (C, D), T2 axiale : hypersignal orbitaire droit avec léger

hyposignal en son centre (nécrose) (E), T1 coronal avec Gadolinium : tumeur orbitaire droite en hypersignal hétérogéne lysant la grande aile

du sphénoide droit (F).

mt, vol. 25, n® 2, mars-avril 2019

145



146

Cas clinique didactique

Figure 2. Scanner thoraco-abdomino-pelvien avec injection de produit de contraste, au temps artériel, en coupe axiale (A) et sagittale (B) :
épaississement circonférentiel de I'cesophage, marqué au niveau de son tiers moyen (13,5 mm d’épaisseur sur une hauteur de 10 cm),

adénopathie en paratrachéal haut droit (2,3 cm).

10 cm. Le bilan diagnostique était complété par des
biopsies cesophagienne et orbitaire droites.

Une métastase orbitaire droite d'un carcinome épi-
dermoide bien et moyennement différencié infiltrant de
I'cesophage était diagnostiquée.

La biopsie cesophagienne montrait un carcinome
épidermoide bien et moyennement différencié infiltrant.
L’exérése neurochirurgicale objectivait la nature métasta-
tique de la tumeur orbitaire. Aprés concertation pluridisci-
plinaire, étaient retenues une radiothérapie orbitaire droite
adjuvante et une chimiothérapie palliative a visée
digestive : 5-fluoro-uracile, leucovorine et oxaliplatine
(Folfox). L’exérése neurochirurgicale s’est compliquée
d’une cécité droite postopératoire. L'installation rapide
d’un syndrome cave supérieure et d’une thrombose de la
veine sous-claviere droite avec compression du tronc
innominé droit a fait surseoir a la radiothérapie, au profit de
la chimiothérapie adjuvante d’emblée. Six mois apres
Iintervention et le début de la chimiothérapie, I'état
général de la patiente reste conservé avec une stabilité des
images radiologiques (scanner cérébral et thoraco-abdo-
mino-pelvien). La poursuite de la chimiothérapie est
prévue jusqu’a échappement tumoral, avec relais par une
deuxieme ligne de chimiothérapie (carboplatine-taxol) le
cas échéant.

Discussion

Le cancer de I'cesophage est la quatrieme cause de
mortalité par cancer, en France, apres les cancers
pulmonaire, colorectal et prostatique. Il se situe au
huitieme rang mondial des sites de cancer pour sa
fréquence, et au sixieme pour la mortalité. Son incidence
en France était estimée a 3,9/100 000/an en 2008, soit
I'une des plus élevées d’Europe [1-3]. Le sex-ratio est de

2,75 (Institut national de recherche et de sécurité au travail
2011). Le carcinome épidermoide est le type histologique
majoritaire du cancer de I'cesophage. Le principal facteur
favorisant est Iéthylotabagisme. L’extension métastatique
préférentielle concerne le foie, les poumons, 'os et le
cerveau. Elle résulte d'une dissémination par voie
lymphatique et hématogene. Les troubles digestifs, en
particulier la dysphagie, et I'altération de I'état général sont
volontiers inauguraux.

Les métastases orbitaires sont rares et représentent 1 a
13 % des tumeurs orbitaires. Elles sont classiquement le
fait de cancers pulmonaires, mammaires et prostatiques
[4, 5]. Les cancers digestifs (estomac, iléon et colon)
métastasent a |'orbite dans 6 & 7 % des cas [5, 6].

Les métastases orbitaires de cancer cesophagien sont
plus rares ; elles sont alors en lien avec des adénocarci-
nomes [7, 8]. A notre connaissance, seuls quatre cas de
métastase orbitaire de carcinome épidermoide cesopha-
gien sont décrits dans la littérature [5, 7, 9, 10]. Le premier
est survenu a distance d’un cancer épidermoide cesopha-
gien traité chirurgicalement chez un homme de 63 ans [9].
Le second est la métastase a une glande lacrymale d’un
cancer épidermoide cesophagien chez un homme de 64
ans [6] et le troisieme d'une métastase orbitaire et
périorbitaire d’expression clinique coincidant avec des
troubles digestifs et une altération marquée de [’état
général chez un homme de 61 ans [5]. Un quatrieme cas,
le plus récent, publié en 2008, est une métastase orbitaire
survenant onze mois aprés une chimiothérapie et radio-
thérapie dans le cadre d'un cancer épidermoide de
I'cesophage en cours de traitement [10].

Ces quatre observations ont en commun une issue
rapidement fatale, souvent avant méme l'introduction
d’une chimiothérapie et le développement d’une métas-
tase orbitaire dans un contexte de cancer épidermoide de
I'cesophage connu.
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A notre connaissance, notre observation constitue la
cinquieme description d’une métastase orbitaire d’un
cancer épidermoide de |'cesophage. Elle se démarque
cependant des précédents cas par plusieurs points qui font
toute 'originalité de notre observation.

Le mode de révélation (céphalée, exophtalmie ipsila-
térale), I'age de survenue et l'antécédent de tabagisme
rejoignent les données de la littérature. Cependant, le
caractere inaugural de la symptomatologie neuro-ophtal-
mologique d’'un cancer cesophagien, et a fortiori d’un
carcinome épidermoide de I'cesophage, fait de notre
observation la premiére description rapportée dans la
littérature d’une métastase orbitaire révélatrice d’un carci-
nome épidermoide de |’cesophage. L'état général conservé,
sans manifestation digestive, est également une atypie. Les
cas rapportés dans la littérature font en effet état de sym-
ptomes digestifs, volontiers inauguraux du primitif digestif,
qui préexiste a la métastase orbitaire. Enfin, la survenue
d’une métastase orbitaire révélatrice d’un cancer épider-
moide de |'cesophage, chez une patiente avec antécédent
de cancer du sein, constitue une autre atypie, étantdonné le
potentiel métastatique orbitaire de ce dernier [5, 7, 9, 10].

Le pronostic des métastases orbitaires de carcinome
épidermoide cesophagien reste sombre, celles-ci se
développant a un stade évolué du cancer primitif, y
compris en l'absence d’antécédent néoplasique [8]. La
survie moyenne s’échelonne entre dix et vingt mois apres
le diagnostic de métastase orbitaire [8]. La prise en charge
thérapeutique est donc souvent palliative, avec un recours
préférentiel a I'association de radiothérapie et de chimio-
thérapie (Folfox) [11]. Le but de la prise en charge
pluridisciplinaire est d’améliorer le pronostic visuel, de
conserver la qualité de vie et de prolonger la survie — a
défaut d’obtenir une guérison. La recherche de marqueurs
diagnostiques et pronostiques du cancer épidermoide
cesophagien fait l'objet d'un regain d’intérét, plus
particulierement depuis 2008. Récemment, Wu et al.
ont proposé certains microARN (miARN) comme mar-
queurs pronostiques du cancer épidermoide de I'ceso-
phage, les miARN 25 et miARN 100 paraissant associés a
un mauvais pronostic [12].

Un interrogatoire complet, un examen clinique
minutieux et un bilan paraclinique orienté ont ainsi pour
but un diagnostic et un traitement précoces, dans l'attente
de la mise en pratique de marqueur diagnostiques et
pronostiques. La biopsie neurochirurgicale de la tumeur
orbitaire demeure indispensable au diagnostic.

Conclusion

Une métastase orbitaire unique d’'un carcinome
épidermoide de I'cesophage asymptomatique est une
situation rare, dont le pronostic est sombre. La biopsie
neurochirurgicale de la tumeur orbitaire est indispensable

au diagnostic. Notre observation est, a notre connaissance,
la cinquieme description dans la littérature d’une telle
association, mais constitue la premiere observation dans
laquelle la métastase orbitaire est inaugurale du cancer
épidermoide de I'cesophage. Les recours thérapeutiques
demeurent limités a ce jour, privilégiant I’association de
chimiothérapie et de radiothérapie a visée palliative.
La recherche génomique laisse entrevoir des perspectives
de diagnostic et de prise en charge précoces.

Chaque clinicien doit ainsi garder en mémoire le fait
que tout signe fonctionnel neurologique et ophtalmolo-
gique (céphalée, diplopie, exophtalmie, cedeme palpé-
bral, ptosis, etc.) isolé ou dans un contexte de néoplasie
ancienne, et a fortiori évolutive, doit faire rechercher une
métastase orbitaire.

Liens d’intérét : Les auteurs déclarent n’avoir aucun lien d’intérét en
rapport avec cet article.
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