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Cas clinique

Deux cas d’histiocytose sinusale
ganglionnaire cervicale de
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Summary Résumeé

Introduction. Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy is
a rare disease. Its location is ubiquitous, but the most frequent is
cervical lymph nodes.

Observation. We report 2 cases of sinus histiocytosis with massive
lymphadenopathy. The patients were respectively 9 and 30 years of
age. They both presented with bilateral cervical polylymphadenopa-
thy with a cervical compression syndrome in the first patient. The
diagnosis was made histologically by demonstrating histiocyte empe-
ripolesis, in the first case, and by immuno-histochemistry in the
second. The treatment was corticosteroids, resulting in an almost
total involution.

Discussion. Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy is a
clinical and a specific pathology, but its etiopathogenesis remains to
be elucidated. The cervical localization is common. The definitive
diagnosis is histological. There is currently no codified treatment.
The outcome is usually favorable, apart from mechanical and
systemic complications that are important prognostic factors.
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Introduction. L’histiocytose sinusale de Destombes-Rosai-Dorf-
man est une pathologie rare. Sa localisation est ubiquitaire, mais
la forme la plus classique reste ganglionnaire cervicale.
Observation. Nous présentons 2 cas d’histiocytose sinusale gan-
glionnaire de Destombes-Rosai-Dorfman. Les patients étaient agés
respectivement de 9 et 30 ans. Ils ont présenté tous les deux une
polyadénopathie cervicale bilatérale avec un syndrome compressif
cervical dans le premier cas. Le diagnostic de certitude histologique a
été fait grice a la mise en évidence d’une empéripolése histiocytaire
dans le premier cas et dans le second cas par immuno-histochimie. Le
traitement a consisté dans les deux cas en une corticothérapie par voie
générale avec involution quasi totale des adénopathies.
Discussion. La lymphadénopathie massive de Destombes-Rosai-
Dorfman est une entité anatomo-clinique particuliére d’étiopatho-
génie non élucidée. La localisation cervicale est fréquente. Le
diagnostic de certitude est anatomopathologique. Actuellement, le
traitement n’est pas codifié. Hormis les complications mécaniques et
systémiques qui constituent des facteurs pronostics importants, son
évolution est classiquement favorable.
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voquée pour la premiére fois en 1965 par Destombes

[1], I'histiocytose sinusale ganglionnaire a été réelle-

ment décrite comme une entité anatomo-clinique par
Rosai en 1969 puis et par Dorfman en 1972 [2,3]. Il s’agit d’'une
pathologie a localisation ubiquitaire, d’expression clinique
non spécifique et dont le diagnostic est basé essentiellement
sur I'analyse anatomopathologique. Hormis le risque des
complications mécaniques et systémiques, son pronostic
reste favorable sous un traitement bien conduit.
Nous rapportons deux cas de localisation cervicale massive de
cette affection rare.

Observation

Patient n° 1

Une patiente de g ans a consulté pour une polyadénopathie
cervicale associée a une dyspnée laryngée évoluant depuis
environ une année dans un contexte d’hyperthermie inter-
mittente. L'anamnése n’a trouvé aucun antécédent particu-
lier, notamment pas de notion de contage tuberculeux. La
patiente était en bon état général, et présentait une poly-
adénopathie cervicale bilatérale d’aspect inflammatoire, asy-
métrique, occupant toutes les aires ganglionnaires cervicales.
Les adénopathies étaient regroupées en conglomérats, fixes
par rapport au plan profond, et mobiles par rapport au plan
superficiel. Leur taille variait d’un a six centimétres de grand
axe (fig. 1). Il existait un syndrome compressif cervical (une
dyspnée pour les efforts modérés, une dysphonie et une
dysphagie modérées).

Un bilan biologique objectivait une anémie hypochrome
microcytaire et un syndrome inflammatoire (élévation de la
VS et de la CRP). L'intradermoréaction (IDR) a la tuberculine et
la sérologie rétrovirale VIH étaient négatives. La radiographie
pulmonaire réalisée montrait des images nodulaires médias-
tinales évocatrices d’adénopathies disséminées. Une premiére
biopsie ganglionnaire cervicale concluait a une lymphadéno-
pathie chronique non spécifique. Malgré une antibiothérapie
et devant la persistance du tableau, une adénectomie a été
effectuée. Il s’agissait macroscopiquement d’un ganglion
blanchatre, ferme, mesurant 3cm x 3,5 cm x 2 cm. Histolo-
giquement, il y a avait un comblement histiocytaire des sinus
périphériques et médullaires ganglionnaires avec des images
d’hématophages globuleux ayant phagocyté des cellules san-
guines et des images d’empéripolése (traversée d’une cellule
dans une autre, sans qu’aucune ne soit altérée) ; confirmant
ainsi le diagnostic d’histiocytose sinusale ganglionnaire mas-
sive (fig. 2).

Une corticothérapie a base de méthylprednisolone (1 mg/kg/
jour) par voie parentérale pendant 5 jours, suivie d’un relais
par voie orale avec de la béthametasone (2 mg/jour) pendant
4 semaines a permis d’obtenir une involution notable des
adénopathies ainsi que les signes de compression cervicale
(fig. 3). Il n’ y avait pas de récidive depuis 7 mois.

Figure 1. Premiére patiente présentant une polyadénopathie cervicale
bilatérale vue de face (a) et de profil (b).

Patient n° 2

Il s’agissait d’un patient de 30 ans, qui a consulté pour une
polyadénopathie cervicale bilatérale évoluant depuis environ
une année. L'interrogatoire a trouvé une notion de deux
épisodes similaires respectivement en 2005 et en 2010 pris
en charge avec succés par une association antibiothérapie-
corticothérapie. Les biopsies réalisées au cours de ces épisodes
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