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Sebaceous cell carcinoma: Clinical features and prognosis.
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Résumé

But. Etudier les caractéristiques cliniques et pronostiques des carcinomes sébacés de la paupiére.

Patients et méthodes. Nous rapportons 5 observations de patients présentant un carcinome sébacé palpébral, pris en
charge au service dophtalmologie du CHU Farhat Hached de Sousse (Tunisie).

Résultats. La moyenne d'age de nos patients était de 71,4 ans. La durée d'évolution moyenne avant la consultation était de 5
mois, avec des extrémes allant de 1 mois a 4 ans. La taille moyenne de la tumeur au moment du diagnostic était de 30 milli-
meétres. Une extension orbitaire était notée chez trois patients sur 5.

Discussion. Le carcinome sébacé est une tumeur cutanée maligne rare, avec une prédilection pour la localisation périocu-
laire. ILs'agit actuellement de la tumeur palpébrale la plus fréquente apreés les carcinomes basocellulaires et les carcinomes
épidermoides. La présentation clinique est variable. La suspicion diagnostique est tres importante car les diagnostics diffé-
rentiels sont fréquents. Il est primordial de suspecter un carcinome sébacé devant toute atteinte palpébrale inflammatoire
chez le sujet 4gé ou en cas de résistance au traitement, et de proposer ainsi la biopsie avec étude histologique et immu-
nohistochimique. Les facteurs de mauvais pronostic sont linvasion orbitaire. le plus grand diametre basal de la tumeur, la
localisation en dehors des canthi, la présence d'une diffusion pagétoide ou de métastases ganglionnaires au moment du dia-
gnostic, ainsi que les formes peu différenciées et linvasion péri-neurale sur le plan histologique.

Conclusion. Le diagnostic précoce des carcinomes sébacés des paupieres améliore leur pronostic et évite aux patients une
chirurgie mutilante aux répercussions psychologiques et sociales importantes.

Abstract

Purpose. To study the clinical features and prognosis of sebaceous carcinomas of the eyelid.

Patients and methods. We report 5 observations of patients with sebaceous palpebral carcinoma. treated in the ophthalmo-
logy department of CHU Farhat Hached in Sousse (Tunisia).

Results. The average age of our patients was 71.4 years. The average length of time before consultation was 5 months, with
extremes ranging from 1month to 4 years. The average tumor size at the time of diagnosis was 30 millimeters. Orbital exten-
sion was noted in three out of 5 patients.

Discussion. Sebaceous carcinoma is a rare malignant tumor, with a predilection for the periocular location. It is currently the
most common eyelid tumor after basal cell carcinoma and squamous cell carcinoma. The clinical presentation is variable.
Diagnostic suspicion is very important because differential diagnoses are frequent. It is essential to suspect a sebaceous
carcinoma in front of any inflammatory palpebral involvement in the elderly, or in the event of resistance to the treatment
and thus to propose the biopsy with histological and immunohistochemical study. The factors of poor prognosis are orbital
invasion, larger basal diameter of the tumor, location outside the canthi, the presence of pagetoid diffusion and lymph node
metastases at the time of diagnosis. as well as histologically: poorly differentiated forms and peri-neural invasion.
Conclusion. Early diagnosis of sebaceous carcinoma of the eyelids is essential to improve the prognosis and avoid exentera-
tion and its psychological and social impact.

Le carcinome sébacé palpébral est une tumeur rare qui se dé-
veloppe aux dépens des glandes sébacées. Il représente 5% des
tumeurs palpébrales malignes et atteint surtout les sujets agés.
[1]. Cest une tumeur agressive qui peut entrainer des métastases
locorégionales, ganglionnaires et a distance et peut mettre en jeu
rapidement le pronostic vital des patients. ILmime le plus souvent
des pathologies inflammatoires de la paupiére, retardant ainsi le
diagnostic. Nous rapportons cing cas de carcinome sébacé pal-
pébral et nous nous proposons den étudier les caractéristiques
cliniques et pronostiques.
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Nous rapportons 5 observations de patients présentant un car-
cinome sébacé palpébral, pris en charge au service dophtalmo-
logie du CHU Farhat Hached de Sousse (Tunisie). Les dossiers
des patients étaient étudiés pour déterminer les caractéristiques
épidémiologiques, cliniques et paracliniques de latumeur: carac-
téristiques de la tumeur palpébrale, localisation au niveau de la
paupiere, aspect clinique (bourgeonnant, ulcéré, nodulaire), taille
en millimetres, extension clinique et a limagerie. ainsi que le trai-
tement et l'évolution. Le recul moyen était d'un an.
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Résultats

Les observations sont résumées dans le tableau l. Il s'agissait de
4 hommes et une femme. La moyenne d'age était de 71.4 ans, avec
des extrémes de 38 et 88 ans. Si on exclut le patient n°5, qui avait
des antécédents de rétinoblastome familial pour lequel il avait
subiune énucléation dans lenfance, lamoyenne d'age était de 79,7
ans. Tous les patients se sont présentés pour une tuméfaction
palpébrale, localisée au niveau de la paupiére supérieure dans 3
cas, du canthusinterne dans un cas et du canthus externe dans un
cas. Ladurée dévolution moyenne avant la consultation allait d'un
mois a 4 ans avec une moyenne de 5 mois. La taille moyenne de
la tumeur au moment du diagnostic était de 30 millimétres (mm)
avec des extrémes de 10 et 55 mm.

Une tumeur synchrone (carcinome basocellulaire) était notée
chez le patient n°2 (Figure1).

ey ST¥

Figure 1. Photographie couleur, patient n°2 : Carcinome sébacé de la pau-
piére supérieure droite : Tumeur bourgeonnante de 50mm de grand axe,
associée a une ulcération hémorragique en regard. Noter bien la lésion
pigmentée au niveau de l'angle interne du méme ceil, qui sest avérée étre
alexamen anatomopathologique un carcinome basocellulaire.

Des antécédents généraux ont été notés : insuffisance rénale au
stade d'hémodialyse (patient n°2), diabete et hypertension arté-
rielle (patiente n°4), rétinoblastome droit énucléé dans lenfance
(patient n°5, Figure 2).

Figure 2. Photographie couleur, patient n°5 : Carcinome sébacé de la pau-
piére supérieure gauche : Tumeur bourgeonnante de 30x40 mm, fixe par
rapport aux plans superficiel et profond. Noter bien lénucléation du globe
oculaire droit (suite & un rétinoblastome).

Une extension orbitaire était notée chez trois patients sur 5 (pa-
tients n°1.4 et 5). Une extension cérébrale était notée chez la
patiente n°4 avec une anomalie du signal sphénoidal, une lyse
osseuse, un envahissement du muscle temporal gauche par
contiguité et un envahissement de la fissure orbitaire supérieure

avec anomalie du signal méningé temporal gauche. Pourtant. la
patiente sétait présentée avec une petite lésion nodulaire faisant
cliniguement Tcentimetre (cm) de grand axe au niveau du canthus
externe de la paupiere supérieure gauche (Figure 3). Le patient
n°5 présentait une métastase parotidienne.

Figure 3. (a) Photographie couleur, patiente n°4 : Tuméfaction nodulaire
infiltrante, arrondie de lcm de grand axe, du canthus latéral gauche.

(b) Aspect en per-opératoire : Résection tumorale avec des marges d'exé-
rése larges, arrivant en profondeur jusqu’au muscle droit externe (repéré
par un fil).

Le diagnostic de carcinome sébacé de la paupiere a été confir-
mé histologiquement dans tous les cas par une biopsie mettant
en évidence une prolifération tumorale faite de cellules das-
pect immature présentant focalement une différenciation séba-
cée caractérisée par la présence de microvacuoles claires in-
tra-cytoplasmiques (Figures 4,5 et 6).

Un traitement chirurgical a été proposé chez tous les patients.
Quatre dentre eux ont bénéficié d'une résection tumorale avec
des marges dexérese de 5 a 6 mm et une reconstruction pal-
pébrale par des lambeaux (Figure 7). suivie pour la patiente qui
présentait une extension intracranienne d'une radiothérapie ad-
juvante. Chez le patient n°5, une exentération avait été proposée
mais l'évolution était rapidement fatale. Le pronostic était favo-
rable chez les patients Tet2avecunreculde Tan. Le patient 3 a été
perdu de vue. Les patients 4 et 5 sont décédés.

Discussion

Le carcinome sébacé est une tumeur cutanée maligne rare, avec
une prédilection pour la localisation périoculaire (Environ 40%
des carcinomes sébacés sont situés au niveau des paupieres [2]).
IL touche préférentiellement la paupiére supérieure en raison de
sarichesse en glandes de Meibomius. Il s'agit d'une tumeur par-
ticulierement agressive. Le diagnostic différentiel se fait le plus
souvent avec les pathologies inflammatoires de la paupiere telles
que la blépharite et le chalazion, retardant ainsi le diagnostic [1.3].
La fréguence du carcinome sébacé des paupieres semble étre
en augmentation. Il s'agit actuellement de la tumeur palpébrale
la plus fréguente apres les carcinomes basocellulaires et les
carcinomes épidermoides [4]. Cest une tumeur particuliere-
ment fréguente en Chine, ol elle constitue environ le tiers des tu-
meurs malignes des paupieres [5]. Cest une tumeur du sujet agé
a partir de la sixieme décennie. Plusieurs facteurs de risque ont
été évoqués dans la littérature : L'appartenance ethnique asia-
tique, les antécédents d'irradiation dans la région périoculaire,
limmunosuppression et le syndrome de Muir-Torre qui associe
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un carcinome sébacé avec des néoplasies gastro-intestinales,
urologiques ou de lendometre [6]. Un background génétique a été
suspecté devant la présence d'une mutation du géne p53 dans 25
a50% des cas [7.8].

Figure 4. Carcinome sébacé : Etude histopathologique : Prolifération tu-
morale faite de cellules d'aspectimmature (étoile) présentant focalement
une différenciation sébacée (encadré) caractérisée par la présence de
microvacuoles claires intra-cytoplasmiques (HE x 250, encadré : HE x
400).

HE:hématéine-éosine

La présentation clinique est variable. Typiqguement, Il s'agit d'une
masse indolore et jaunatre de la paupiere. Cette couleur jaune
est due a la forte teneur en lipides, et fait souvent évoquer le dia-
gnostic d'un chalazion. Le carcinome sébacé peut se présenter
également sous la forme d'un épaississement palpébral infiltrant
(forme pagétoide) [1]. Il a tendance a présenter une origine mul-
tifocale et une diffusion pagétoide, rendant la récidive locale fré-
guente.

La suspicion diagnostique est tres importante car les diagnostics
différentiels sont fréquents. Le carcinome sébacé pose d'abord
un diagnostic différentiel avec les autres tumeurs malignes des
paupieres. L'erreur diagnostique peut atteindre jusqua 2/3 des
cas dans certaines séries [9]. L'autre diagnostic différentiel est
lorigine inflammatoire : Blépharite, chalazion ou kératoconjonc-
tivite peuvent égarer le diagnostic pendant plusieurs mois, voire
plusieurs années. Il est primordial de suspecter un carcinome sé-
bacé devant toute atteinte palpébrale inflammatoire chez le sujet
agé, ou en cas de résistance au traitement et de proposer ainsi la
biopsie avec étude histologique et immunohistochimique [1]. Ceci
a été le cas pournotre patiente n°4 qui présentait une lésion nodu-
laire prise initialement pour un chalazion.

Le diagnostic repose sur lexamen anatomopathologique des
pieces de biopsie ou opératoire. A U'histologie, la tumeur provient
souvent des glandes de Meibomius et des glandes de Zeiss, plus
rarement des caroncules ou des follicules pilosébacés des sour-
cils [10]. Elle se compose de cellules pléomorphes a cytoplasme
basophile et noyaux nucléolés atypiques. La mise en évidence de
microvacuoles lipidiques intracytoplasmiques est essentielle au
diagnostic. En fonction du type cellulaire, de larchitecture et de
la différenciation cellulaire, on distingue guatre types histolo-
giques : lobulaire (le plus fréquent), papillaire (souvent de locali-
sation conjonctivale), comédocarcinome (les lobules présentent
un large centre nécrotique) et mixte [11]. La tumeur peut étre bien
différenciée, moyennement différenciée ou peu différenciée. Les
glandes sébacées expriment 'TEMA et la CK17. mais le marqueur le
plus utile est celui des récepteurs aux androgenes. L'invasion in-
tra-épithéliale pagétoide se caractérise par une atteinte conjonc-
tivale, cornéenne ou de lépithélium palpébral. loin de la lésion

Figure 5. Carcinome sébacé : Etude histopathologique : Les cellules tumo-
rales présentent une importante activité mitotique (fleches noires) et des
atypies cytonucléaires (fléches blanches) (HE x 400).

initiale. Elle est souvent associée a une irritation oculaire et a un
risque plus élevé dexentération, de récidive et de métastases [12].
Elle doit étre recherchée systématiquement grace a des biopsies
conjonctivales multiples sur 360° avec relevé cartographique au
niveau de la conjonctive palpébrale et bulbaire [1].

Figure 6. Carcinome sébacé : Etude histopathologique : Les cellules tu-
morales présentent un marquage immunohistochimique positif membra-
naire avec l'anticorps anti-pancytokératine.

Des la confirmation diagnostique, un bilan dextension a la re-
cherche d'atteinte locorégionale et de métastases doit compor-
ter une tomodensitométrie et une imagerie par résonance ma-
gnétique orbito-cérébrales ainsi qu'un PET-scan. La tumeur est
classée selon la classification Tumor, Node, Metatstasis (TNM)
[13]. Dautres classifications tiennent compte d'autres facteurs
tels que latteinte orbitaire, le diametre de la tumeur, la forme
pagétoide et latteinte ganglionnaire initiale et sont considérées
comme meilleures que la classification TNM pour la prise en
charge thérapeutique et le pronostic [5].

La résection chirurgicale large de la tumeur, associée ou non a
un curage ganglionnaire cervical est le traitement de référence
[1.3.4]. Une marge dexérese d'au moins 5 a 6 mm est recomman-



-dée avec examen extemporané des marges de résection. La
technique micrographique de Mohs permet de réduire les marges
saines et facilite la reconstruction palpébrale mais reste contro-
versée, notamment pour les formes pagétoides [14.,15].

En cas dextension orbitaire sans métastases, une exentéra-
tion est indiquée. La radiothérapie peut étre une alternative a la
chirurgie pour les tumeurs inopérables ou de maniére adjuvante
apres exentération orbitaire pour un meilleur contréle de la ma-
ladie, bien que la tumeur soit peu radio sensible [16].

Photographie couleur per-opératoire, patient n°2: Résection
tumorale avec marges dexérése larges, tragage des lambeaux nasogé-
nien et frontal.

Aspect post-opératoire immédiat aprés reconstruction.

Le pronostic des carcinomes sébacés des paupieres reste réser-
vé avec des récidives dans 20 % des cas, des métastases dans 8%
des cas et un déces par métastases dans 6% des cas [1]. Les fac-
teurs de mauvais pronostic sont l'invasion orbitaire, le plus grand
diametre basal de la tumeur, la localisation en dehors des canthi,
la présence d'une diffusion pagetoide et de métastases ganglion-
naires aumoment dudiagnostic, ainsique sur le plan histologique:
les formes peu différenciées et linvasion péri-neurale.

Le carcinome sébacé est une tumeur palpébrale rare mais grave.
La gravité réside dans le caractere agressif de la tumeur avec un
potentiel métastatique important mais également dans le retard
diagnostique a cause du diagnostic différentiel difficile avec des
pathologiesinflammatoires des paupieres. Undiagnostic précoce
estindispensable puisqu’ilaméliore le pronostic vital et fonction-
nel de ces tumeurs et évite aux patients une chirurgie mutilante
aux répercussions psychologiques et sociales importantes.

Les auteurs ne déclarent aucun conflit d'intérét en rapport avec
cetarticle.
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