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Hematologic diseases is a heterogeneous group of pa-
thologies that develop from hematopoietic cells. Ocular 
involvement is rare and polymorphic, if can either be pri-
mary due to direct infiltration by tumor cells (malignant 
hemopathies) or secondary to abnormalities in blood 
coagulation. Ophtalmological damage can be the initial 
manifestation or reveal a relapse and often indicates a 
poor prognosis. The objective of this article is to describe 
the different of hematologic diseases.
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Les hémopathies constituent un groupe hétérogène 
de pathologies qui se développent à partir des cellules 
d’origine hématopoïétique. L’atteinte oculaire est rare 
mais polymorphe, elle est soit primitive par infiltra-
tion directe par les cellules tumorales (hémopathies 
malignes) ou secondaire aux anomalies de la crase san-
guine. L’atteinte ophtalmologique peut être inaugurale 
ou révéler une rechute, signe le plus souvent associé à 
un mauvais pronostic. L’objectif dans cet article est de 
décrire les différentes manifestations ophtalmologiques 
des hémopathies.

Introduction 
Les hémopathies sont des maladies générales, qui peuvent 
s’associer à des atteintes oculaires parfois évocatrices 
(infiltration du nerf optique, tâches de Roth) et souvent 
non spécifiques (ischémies rétiniennes, vascularites).
L’atteinte oculaire peut être inaugurale permettant de poser 
le diagnostic ou être une manifestation concomitante aux 
signes généraux.
Les hémopathies sont classées selon les lignées sanguines 
touchées :
1. Anomalies des globules rouges :
•Anomalies de nombre : anémie, thrombocytose ; 
•Anomalies de forme : hémoglobinopathies. 
2. Anomalies des globules blancs :
• Leucémies ;
• Dysglobulinémies ;
• Lymphomes malins.
3. Troubles de l’hémostase : 
• Anomalies de l’hémostase primaire;
• Anomalies de la coagulation.

Physiopathologie 

Quatre (4) mécanismes peuvent expliquer les manifestations 
oculaires des hémopathies :
1. Hypoxie : secondaire à la diminution de la saturation en 
O2 de l’hémoglobine
• Aiguë : infarctus rétinien et du nerf optique 
• Chronique : rétinopathie ischémique, hémorragie, 
néovaisseaux   
2. Lésion directe de la paroi des vaisseaux : dans les 
leucoses  
• Stase : modification de la perméabilité vasculaire → 
hémorragies 
• Infiltrats lymphoblastiques : engainement vasculaire → 
ischémie 
3. Hypogocoagulabilité : les états de thrombopénie et 
thrombopathie : hémorragies 
4. Altération de la viscosité sanguine : hyperviscosité 
sanguine → stase 
• Ischémie et thrombose 
• Veines engorgées et boudinées, œdème papillaire 
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Manifestations oculaires des hémopathies
A- Anémie 
Au cours de l’anémie, nous pouvons noter une pâleur conjonc-
tivale, mais la principale manifestation est la rétinopathie ané-
mique, observée dans 28 % des cas (1) lorsque l’Hb ≤ 6 g/dl (1).
Les signes rétiniens observés sont :
• Tortuosité veineuse rétinienne ;
• Hémorragies punctiformes, en tâches, flammèches, no-
dules cotonneux; 
• Tâches de ROTH : hémorragies en flaque centrées par un 
point blanc (leur présence doit faire rechercher une hémo-
pathie associée). 
Cette hypoxie liée à l’anémie peut aggraver d’autres formes 
cliniques ischémiques telles que la rétinopathie diabétique.
Devant toute rétinopathie hémorragique inexpliquée, la 
NFS doit être systématique.
B- Les états d’hyperviscosité sanguine 
Le syndrome d’hyperviscosité sanguine peut être la 
conséquence de :
• Une augmentation du taux de protides plasmatiques : 
gammapathies monoclonales (myélome multiple, macro-
globulinémie de Waldenström, cryoglobulinémie);
• Une augmentation des éléments figurés du sang : polycy-
thémie, leucémie, thrombocytémie. 
Ce syndrome d’hyperviscosité sanguine peut se manifester 
sur le plan ophtalmologique par :
• Une dilatation et une tortuosité veineuse ; 
• Des hémorragies rétiniennes secondaires à une ischémie 
rétinienne par ralentissement circulatoire ; 
• Une néovascularisation pré-rétinienne périphérique et un 
œdème papillaire ; 
• Une occlusion de la veine centrale de la rétine (OVCR). 
Ce tableau clinique est le plus souvent bilatéral mais peut 
être parfois asymétrique.
Un syndrome d’hyperviscosité sanguine compliqué d’at-
teinte oculaire constitue une urgence thérapeutique car il 
faut éviter l’évolution vers une OVCR (2).
Le diagnostic différentiel de cette rétinopathie est l’insuffi-
sance carotidienne, la rétinopathie diabétique et la rétino-
pathie hypertensive.
C- La drépanocytose 
La drépanocytose est la maladie génétique la plus fréquente 
dans le monde, 2.3 % de la population mondiale serait 
atteinte, soit 120 millions de personnes selon l’OMS (3).
L’altération principale est la déformation des globules 
rouges par polymérisation de l’hémoglobine S surtout dans 
certaines conditions : acidose, hypoxie et hypothermie.
Il existe plusieurs formes de drépanocytose dont les 2 
principales sont : 
• La forme homozygote SS : donne des manifestations 
systémiques sévères;

• La forme hétérozygote SC : donne des manifestations 
ophtalmologiques plus fréquentes et plus sévères.
La rétinopathie drépanocytaire est une rétinopathie isché-
mique chronique, périphérique, bilatérale et symétrique 
liée à une capillaropathie occlusive de gravité variable, elle 
évolue à bas bruit sauf complications : hémorragies intra-
vitréennes, décollement de rétine; le siège initial est la 
périphérie temporale.
La rétinopathie drépanocytaire présente 2 caractéristiques : 
• Une topographie variable d’un examen à l’autre ; 
• Une extension circonférentielle et en arrière de l’équateur. 
La classification de  GOLDBERG permet de classer la rétino-
pathie drépanocytaire selon la sévérité en 5 stades (3) :
1. La rétinopathie non proliférante : les hémorragies sau-
monées, les tâches noires solaires (black sunburst) et les 
mottes pigmentaires 
2. La rétinopathie proliférante : fait toute la gravité de 
l’atteinte oculaire :
Stade 1 : Occlusions artériolaires précapillaires 
Stade 2 : Anastomoses artérioveineuses 
Stade 3 : Néovaisseaux dans le vitré en sea fan avec proli-
fération gliale 
Stade 4 : Hémorragies intra-vitréennes 
Stade 5 : Décollement de rétine tractionnel
L’évolution est soit : 
• Chronique vers l’aggravation 
• Régression spontanée des néovaisseaux par auto-infarcis-
sement (dans 32 % des cas) 
Le traitement est basé sur :
• La destruction des néovaisseaux et les territoires d’ischémie 
par laser ;
• La chirurgie endoculaire si hémorragie intravitréenne ou 
décollement de rétine.

D- Les leucémies 
Ce sont des affections malignes aiguës ou chroniques dues 
à l’envahissement de la moelle osseuse et du sang par des 
cellules hématopoïétiques (4).
2 entités sont observées : 
• Leucémies aiguës lymphoblastiques (LAL) et myéloblas-
tiques (LAM) ; 
• Leucémies chroniques lymphoblastiques (LLC) et 
myéloblastiques (LMC).
Les manifestations ophtalmologiques sont variables :
1.Atteinte de l’orbite et ses annexes : exophtalmie 
tumorale, œdème palpébral, chémosis conjonctival, atteinte 
de la glande lacrymale (5).
2.Atteinte du segment antérieur : les hémorragies sur 
l’iris, un pseudo hypopion blastique (hypopion visqueux 
strié de sang), sont rares. 
3.Atteinte du segment postérieur (6) :
• Œdème papillaire par hypertension intracrânienne ou 
infiltrat leucoblastique du nerf optique ; 
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• Rétinopathie leucémique peut précéder, être concomitante 
ou suivre le diagnostic, elle est secondaire à l’anémie, la 
thrombopénie, l’hyperviscosité sanguine ou secondaire au 
traitement :
- Néovaisseaux en périphérie surtout dans la LMC ;
- Hémorragies rétiniennes, nodules cotonneux, hémorra-
gies intra-vitréennes ;  
- Infiltrats rétiniens blanc-grisâtre linéaires ;
- Infiltrats choroïdiens sous forme de décollement séreux 
rétinien (DSR) au pôle postérieur.
A noter que l’atteinte oculo-orbitaire au cours des leucémies 
est considérée comme une atteinte du système nerveux 
central (SNC) et doit être traitée comme telle.

Figure 1 : Rétinopathie ischémique avec des tâches de Roth chez un sujet 
âgé de 36 ans présentant une LMC.

E- Les dysglobulinémies 
C’est une augmentation monoclonale d’une immunoglo-
buline, les dysglobulinémies se divisent en 2 groupes : 
• Les dysglobulinémies myélomateuses ou malignes 
(myélome multiple, la maladie de Waldenström) ;
• Les dysglobulinémies non myélomateuses habituelle-
ment bénignes.
L’atteinte oculaire peut être secondaire à l’hyperviscosité 
sanguine (hyerprotidémie), l’infiltration cellulaires ou les 
dépôts d’immunoglobulines dans les tissus (cornée, iris).
Les manifestations ophtalmologiques que nous pouvons 
observer sont: une exophtalmie, une dystrophie de cornée, 
des dépôts sous-épithéliaux cornéens, des veines dilatées 
sombres en chapelets, des hémorragies rétiniennes, un 
œdème papillaire ou des infiltrats choroïdiens.
F- Les lymphomes malins 
De façon générale, le lymphome malin est une prolifé-
ration maligne de tissus lymphoïdes à partir des organes 
lymphoïdes secondaires, il correspond à une tumeur du 
système immunitaire B ou T. Il existe, d’une part : le lym-
phome hodgkinien, prolifération maligne ganglionnaire 
caractérisée par la présence de cellules de Sternberg, d’autre 
part, les lymphomes non hodgkiniens, proliférations malignes 

de cellules à différenciation lymphoïde, à cellules T ou B, 
ces derniers étant de haut grade ou de bas grade de 
malignité (7).
Les manifestations ophtalmologiques sont variables car les 
lymphomes peuvent toucher les différentes couches de l’œil.
Pour les lymphomes hodgkiniens la localisation oculaire 
est exceptionnelle.
Pour les lymphomes non hodgkiniens l’atteinte oculaire est 
primitive ou secondaire et peut se manifester par : une atteinte 
orbitaire : atteinte de la glande lacrymale, exophtalmie.
La TDM montre une lésion homogène de la même densité 
que les muscles oculomoteurs, ce sont la biopsie et l’étude 
anatomopathologique qui confirment le diagnostic.

Figure 2 : Exophtalmie et extension intra-orbitaire d’un lymphome 
malin non Hodgkinien (LMNH) type BURKITT chez un enfant âgé 
de 4 ans. 

Figure 3 : Dacryomégalie chez une patiente âgée de 65 ans présentant 
un LMNH.

• Le lymphome malin conjonctival : à suspecter devant un 
chémosis chronique, cliniquement l’aspect est assez évoca-
teur : une couleur rose saumonée de la conjonctive. 
• Le lymphome intraoculaire rétinien ou uvéal : infiltrats 
choroïdiens jaunâtres nodulaires, hyalite, tableau d’uvéites 
intermédiaire ou postérieure résistantes au traitement (6).
A noter qu’une uvéite intermédiaire ou postérieure chez un 
sujet âgé (plus de 50 ans), avec un bilan d’uvéite négatif, 
doit faire rechercher un lymphome.
La ponction de la chambre antérieure avec dosage d’IL6 et 
IL10 constitue la première étape diagnostique.
Le diagnostic de certitude repose sur la biopsie vitréenne 
avec mise en évidence des cellules lymphomateuses.
Le traitement est basé essentiellement sur la radiothérapie, 
secondairement la chimiothérapie et l’immunothérapie.
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G- Troubles de l’hémostase 
Englobent l’hémostase primaire, la coagulation et la 
fibrinolyse.
Les manifestations ophtalmologiques sont les hémorragies 
sous-conjonctivales, rétiniennes, hyphéma, hématome or-
bitaire, OVCR dans le syndrome des anticorps antiphos-
pholipidiques et thrombocytose.

Conclusion 
Les atteintes oculaires des hémopathies sont diverses et 
non spécifiques.
La présence de tâches de Roth, uvéites résistantes aux trai-
tements, exophtalmie d’allure tumorale et de chémosis 
chronique, doivent orienter vers une hémopathie.
La rétinopathie drépanocytaire doit faire l’objet d’un dépis-
tage régulier afin d’éviter la cécité.
Dans les leucémies, l’atteinte oculo-orbitaire doit être 
considérée comme une atteinte du SNC et doit être traitée 
comme telle.
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