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Mélanocytose oculaire congénitale

Congenital ocular melanocytosis

Summary  : Congenital oculodermal melanocytosis repre-
sents a unilateral accumulation of melanocytes in the epis-
clera, sclera and uveal tract. Clinically, it manifests with iris 
heterochromia, episcleral and scleral pigmented patches, 
dark pigmentation of the trabecular meshwork and the fun-
dus. This congenital disorder is a predisposing factor for 
uveal melanoma and chronic glaucoma. We report here the 
case of a Caucasian woman who presents some of these 
characteristics.
Keywords : Ocular melanocytosis - Naevus of Ota - 
Uveal melanoma - Chronic glaucoma

Résumé : La mélanocytose oculaire congénitale repré-
sente une accumulation unilatérale de mélanocytes au 
niveau de la sclère, l’épisclère et l’uvée. D’un point de vue 
clinique, on peut retrouver une hétérochromie irienne, une 
pigmentation de l’épisclère, de la sclère, du trabéculum et 
du fond d’œil. Un risque majoré de mélanome uvéal et de 
glaucome chronique est retrouvé chez ces patients. Nous 
rapportons ici le cas d’une jeune patiente caucasienne qui 
présente certaines de ces caractéristiques cliniques de 
façon tout à fait asymptomatique.
Mots-clés : Mélanocytose oculaire - Naevus de Ota - 
Mélanome uvéal - Glaucome chronique

(1) Service d’Ophtalmologie, CHR Citadelle, Liège, 
Belgique.

Le diagnostic de mélanocytose oculaire 
congénitale est retenu. Un contrôle annuel est 
conseillé.

Discussion

La mélanocytose oculaire représente une 
anomalie congénitale unilatérale de la pigmen-
tation de l’épisclère, de la sclère et de l’uvée. 
L’incidence, dans la population générale, est 
évaluée à 1/6.200 (1). Cette entité survient 
généralement de façon sporadique chez des 
patients d’origine africaine ou asiatique, plus 
fréquemment chez la femme que chez l’homme. 
Elle peut être associée à une mélanocytose 
dermique de la région des première et seconde 
branches du nerf crânien trijumeau (V), appelée 
mélanocytose oculodermique ou naevus de Ota 
(2).

Au niveau ophtalmologique, l’accumulation 
de mélanocytes peut se traduire par une pig-

Présentation du cas clinique 

Nous présentons le cas d’une patiente cau-
casienne de 24 ans qui se présente pour une 
consultation de suivi en Ophtalmologie et qui a 
remarqué une pigmentation de son œil gauche 
en se maquillant.

L’examen biomicroscopique met en évidence 
une pigmentation épisclérale supérieure et 
inférieure de l’œil gauche (Figures 1 et 2). On 
constate également une différence de pigmen-
tation du fond d’œil gauche par rapport au droit 
(Figures 3 et 4). Il n’y a pas de franche asymé-
trie de pigmentation tégumentaire au niveau de 
la face et du palais.

Figure 1. Œil gauche : pigmentation épisclérale 
supérieure 

Figure 2. Œil gauche : pigmentation épisclérale 
inférieure
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mentation bleuâtre de la sclère et de l’épisclère, 
une coloration plus foncée du fond d’œil, une 
hétérochromie (différence de couleur entre les 
deux iris) ainsi qu’une pigmentation du trabé-
culum (partie de l’angle irido-cornéen filtrant 
l’humeur aqueuse). L’atteinte peut être diffuse 
ou localisée (3).

Cette pathologie est associée à un risque 
accru de mélanome uvéal (choroïde, iris et corps 
ciliaires) et ce, de façon plus importante chez 
les patients caucasiens. Singh et coll. ont éva-
lué ce risque à 1/400 tout au long de la vie des 
patients présentant une mélanocytose oculaire 
(contre 1/13.000-23.000 chez des patients ne 
présentant pas cette anomalie) (4).  Shields et 
son équipe ont montré que ces patients avaient 
un risque double de métastase lorsqu’ils déve-
loppaient un mélanome choroïdien (5).

Ces données, associées au risque accru de 
glaucome chronique à angle ouvert, justifient un 
suivi ophtalmologique attentif et à long terme 
des patients atteints de cette pathologie.
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Figure 3. Œil droit : rétinographie du fond d’œil. Figure 4. Œil gauche : rétinographie du fond 
d’œil. On constate une nette différence de  

pigmentation par rapport à la Figure 3.
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