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Exophtalmie  unilatérale   révélant  un carcinome adénoïde kystique  de la glande lacrymale : à propos d’un cas 
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Abstract: 
Adenoid cystic carcinoma of the lacrimal gland is a malignant tumor, characterized by a rare localiza-
tion, local aggressiveness, slow evolution and high rate of recurrence.
We report a case of a 48 year old patient, followed for hypothyroidism, who consulted for a progres-
sive left exophthalmos, with moderate ptosis, without repercussion on the visual function. The clini-
cal, radiological and anatomopathological exploration revealed an adenoid cystic carcinoma.
Through this observation we recall the interest of rapid and early diagnosis of a rare, malignant tu-
mor, and we describe its management.
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Résumé : 
Le carcinome adénoïde  kystique de la glande lacrymale est une tumeur maligne, caractérisé par  une 
agressivité  locale et une évolution lente, sa localisation au niveau de la glande  est rare, avec un taux 
élevé de récidive.
Nous rapportons le cas d’une patiente  âgée  de 48 ans, suivie pour  hypothyroïdie sous traitement, 
qui consulte pour une exophtalmie gauche progressive douloureuse, non axile et irréductible, avec 
ptosis modéré, sans retentissement sur la fonction visuelle, l’exploration clinique, radiologique et 
anatomopathologique a révélé le carcinome adénoïde kystique.
A travers cette observation nous rappelons l’intérêt du diagnostic rapide et précoce d’une tumeur 
rare mais maligne, et nous en décrivons la prise en charge.
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Introduction

L’adénocarcinome kystique de la glande lacrymale est une 
tumeur myoépithéliale primaire de la glande de type cylin-
dromateux, qui  représente seulement 1,6% de tous les tu-
meurs de l’orbite [1],caractérisée  par une évolution lente et 
inexorable malgré le traitement et associée à un risque élevé 
de récidive.

Le but de ce travail est de rapporter un cas de cylindrome de 
glande lacrymale chez une patiente suivie dans notre forma-
tion, et de discuter l’intérêt de l’attitude chirurgicale agressive 
(exentération  orbitaire) afin d’optimiser le pronostic.

Cas clinique

Il s’agit d’une patiente de 48 ans, suivie pour hypothyroïdie 
sous traitement depuis 3 ans. Elle consulte pour exophtal-
mie de l’œil  gauche progressive sur une période de 2 ans, 
sans contexte d’altération de l’état général, ni de la fonction 
visuelle avec un larmoiement et une photophobie intermit-
tentes.

L’examen ophtalmologique objective une acuité visuelle à 
10/10 aux deux yeux, une exophtalmie de l’œil gauche irré-
ductible, oblique (refoulant le globe en bas et en dehors), non 
douloureuse, non pulsatile (figure 1), avec un faux ptosis. Une 
masse tumorale indolore est palpable au niveau du  quadrant 
supéro-externe de l’orbite (figure 2), sans signes inflamma-
toires ou infectieux palpébraux en regard. La palpation du 
cadre orbitaire est normale avec une motilité oculaire conser-
vée. Le segment antérieur est normal, le  fond d’œil est sans 
anomalies, le tonus oculaire est à 14mm hg.  L’examen de l’œil 
droit est normal.

Figure n°1: Exophtalmie de l’œil gauche refoulant le globe en bas et 
en dehors avec un faux ptosis

Figure n°1: Exophthalmos of the left eye pushing the globe down 
and out with a false ptosis
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Figure n°2 : Une masse tumorale indolore  palpable au niveau de 
l’angle  supéro externe

Figure n°2: A painless tumor mass palpable at the level of the upper 
external angle

Figure n°4 : Une coupe coronale de l’IRM orbitaire, montrant les rap-
ports de la tumeur et une solution de continuité de la paroi 
osseuse externe

Figure n°4: A coronal section of the orbital MRI, showing the reports 
of the tumor and a break in the outer bony wall

Figure n°5 : Incision en forme de S
Figure n°5: S-shaped incision

Figure n°6 : Orbitotomie latérale avec obtention de neuf fragments 
biopsiques

Figure n°6: Lateral orbitotomy with obtaining of nine biopsy  
fragments

Figure n°3 : IRM orbitaire en coupe axiale montrant et mesurant le 
processus tumoral

Figure n°3: Orbital MRI in axial section showing and measuring the 
tumor process

L’IRM cérébro-orbitaire a mis en évidence un processus tu-
moral de la glande lacrymale gauche, ovalaire de contours 
irréguliers, en hypo signal T1, hyper signal tissulaire T2, se 
rehaussant de façon intense après injection de gadolinium. 
Ce processus mesure 30x14x30 mm, responsable d’une exo-
phtalmie grade II et occupe la graisse extra conique de l’angle 
supéro externe de l’orbite (figure 3). En dedans : il refoule le 
muscle droit externe avec disparition de liseré graisseux, ar-
rivant au contact intime avec le globe oculaire (figure 4). En 
dehors, il est responsable d’une solution de la continuité de 
la paroi osseuse externe (figure 4). En haut : il s’étend à la 
graisse extra conique supérieure et arrive au contact avec le 
muscle droit supérieur et l’élévateur de la paupière supérieur. 
En bas : il respecte le muscle droit inférieur et le plancher de 
l’orbite   ainsi que la graisse intra conique et le nerf optique.

Une biopsie chirurgicale a été réalisée sous anesthésie géné-
rale, par voie palpébrale  supérieure. Une orbitotomie laté-
rale : incision en forme de S (figure 5) est pratiquée ; avec 
découverte de la tumeur, réalisation d’une biopsie large de 
la masse et obtention de  neuf fragments biopsiques de dif-
férents endroits (figure 6). Une reconstruction de la paroi 
latérale est enfin réalisée avec mise en place d’une plaque 
orbitaire à huit trous. Les suites opératoires ont été marquées  
par la régression de l’exophtalmie (figure 7).
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Figure n°7 : Régression clinique de l’exophtalmie après biopsie 
Figure n°7: Clinical regression of the exophthalmos after biopsy Figure n°8 : Exentération orbitaire

Figure n°8: Orbital exenteration

Figure n°9 : Une IRM orbitaire objective un remaniement post radique, absence de lésion suspecte 
Figure n°9: An orbital MRI shows post-radiation remodeling, no suspicious lesion

L’examen anatomopathologique objective : une formation tu-
morale de nature carcinomateuse qui se caractérise par des 
massifs cellulaires cribriformes chargé d’une substance tantôt 
mucoide tantôt hyaline. L’immunomarquage a été positif au 
anticorps anti CD117, anticorps anti Dog1, anticorps anti P63 
et anticorps anti P40, dont  l’aspect morphologique et immu-
nohistochimique est celui d’un carcinome adénoïde kystique 
(cylindrome).

Le bilan d’extension ne révélant aucune adénopathie ou de 
lésion métastatique à distance. La décision thérapeutique 
était de faire une exentération orbitaire (figure 8) totale  
suivie de radiothérapie post opératoire complémentaire de 
trente séances.

L’examen de la pièce d’exentération trouve un aspect histolo-
gique en faveur d’un carcinome adénoïde kystique développé 
à partir du tissu sous cutané palpébral mesurant 2x1, 5cm, 
avec limites d’exérèse saines. Un suivi régulier avec une IRM 
à 3, 9 mois et 12 mois (figure 9) n’a révélé aucune récidive.

Discussion

Le cylindrome de la glande lacrymale est une tumeur  assez 
rare avec une prédominance féminine, survenant principa-
lement à l’âge adulte avec un pic à la quatrième et  à la si-
xième décennie de vie [2]. Le pronostic reste meilleur chez les 
femmes, vue  la réponse thérapeutique meilleure en compa-
raison aux hommes  [3]. Les signes d’alarmes souvent révéla-
teurs sont l’exophtalmie et le ptosis avec un délai de consulta-
tion généralement inférieur à 6 mois [2].

L’imagerie a un intérêt dans le diagnostic positif. L’IRM est la 
plus performante dans la précision des rapports de la tumeur 
et son extension intracrânienne via la fissure orbitaire supé-
rieure, ainsi que l’extension osseuse et périneurale. Dans le 
suivi post-thérapeutique, l’imagerie permet la détection des 
récidives et des rechutes métastatiques qui sont très fré-
quents [4].
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L’examen anatomopathologique est le gold standard pour la 
confirmation diagnostique et   permet de détecter principa-
lement trois grandes formes anatomopathologiques : tubu-
laire, cribriformes et solide [5]. Un pronostic favorable pour 
la forme tubulaire et criblée, par rapport à la forme solide est 
décrit. [5, 6].

Le traitement  est essentiellement chirurgical: biopsie exé-
rèse par orbitotomie latérale si pas d’atteinte métastatique 
[5, 6]. La radiothérapie externe et la chimiothérapie peuvent 
être prescrits  en complément du traitement chirurgical afin 
d’améliorer le contrôle local de la tumeur. 

L’exentération orbitaire est généralement indiquée en cas d’at-
teinte de l’apex orbitaire sur l’imagerie ou l’extension au-delà 
de l’orbite [5-6], tel est le cas de la patiente.

Le risque de récidive locale est plus élevé chez les patients 
traités par chirurgie conservatrice, par rapport à l’exentéra-
tion orbitaire [5]. 

Conclusion 

L’adénocarcinome de la glande lacrymale est une tumeur ma-
ligne et agressive, qui nécessite un diagnostic rapide  et un 
traitement  agressive afin d’améliorer le pronostic et la survie 
du patient.
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