Atteintes de I’orbite et de ses annexes associées aux gammapathies monoclonales
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Les gammapathies monoclonales peuvent étre a I’origine de 1€sions dues a leurs dépots au sein des
organes. Le rein est a ce jour I’'une des cibles organiques les mieux étudiées, probablement du fait
de la mise en jeu du pronostic vital lors de son atteinte. Différents mécanismes 1ésionnels ont été
individualisés selon ’endroit du parenchyme ou se déposent les immunoglobulines. On parle alors
« d’immunoglobulines de signification rénale ».

De facon moins connue, les dépots peuvent concerner 1’orbite ou ses annexes et menacer la fonction
visuelle voire la survie lorsqu’ils se font aux dépens d’organes nobles. Selon notre expérience
monocentrique, les immunoglobulines monoclonales peuvent étre associées a une infiltration
xanthogranulomateuse des paupicres a 1’origine d’une nécrobiose (xanthomatose nécrobiotique) ou
bien précipiter dans le tissu orbito-palpébral et activer les histiocytes (crystal storing histiocytosis)
(1,2). Enfin, les immunoglobulines peuvent étre responsables de dépots d’amylose aussi bien dans
I’orbite que dans les paupieres (3).

Du fait de leur rareté, ces manifestations orbitaires liées aux immunoglobulines monoclonales
restent a ce jour peu étudiées.

Objectifs : déterminer les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, anatomopathologiques,
biologiques et morphologiques des patients atteints d’orbitopathies associ¢es aux gammapathies
monoclonales. Déterminer également les localisations extra-ophtalmologiques des gammapathies et
les traitements utilisés.

M¢éthode : collecter a 1’échelle nationale les observations rapportant les différents types
d’orbitopathies liées aux immunoglobulines monoclonales :

- Xanthomatose nécrobiotique

- Crystal storing histiocytosis

- Amylose immunoglobulinique

Résultat principalement attendu : préciser les différentes formes anatomocliniques des atteintes
orbitaires selon les mécanismes 1ésionnels qui s’y rapportent.
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