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RESUME

Les auteurs rapportent le cas d’un granulome éosi-
nophile du toit de I'orbite gauche survenu chez une
fillette de 3 ans. La symptomatologie clinique et les
données de I'imagerie étaient en faveur d'une Iésion
maligne. Le diagnostic fut posé suite a une biopsie
avec examen anatomo-pathologique. Malgré son as-
pect radiologique alarmant, I'évolution s’est faite vers
une résolution spontanée du granulome.

ABSTRACT

Solitary eosinophilic granuloma of the orbit: a case
report

The authors report a case of eosinophilic granuloma
involving the roof of the orbit in a 3-year-old girl. The
clinical presentation and the imaging features sug-
gested a malignant tumor and the final diagnosis was
obtained by biopsy with histopathologic examina-
tion. Despite its alarming radiologic appearance,
there was spontaneous healing of the eosinophilic
granuloma.
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INTRODUCTION

L’'histiocytose Langerhansienne (HL), ancien-
nement appelée histiocytose X, est une patho-
logie rare qui touche le nourisson, I'enfant, et
plus rarement I'adulte jeune. C'est une prolifé-
ration d’histiocytes dérivant des cellules de Lan-
gerhans. Les histiocytoses a cellules de Langer-
hans sont classées en atteintes unifocales
connues sous le terme de granulome éosino-
phile et multifocales qui regroupent la maladie
de Hand-Schiiller-Christian et la maladie de
Letterer Siwe. Chez le nourrisson et le jeune en-
fant, les formes multifocales sont plus fréquen-
tes et parfois de mauvais pronostic avec une
mortalité de 10 a 15 % (10). Les formes uni-
focales, touchant avec prédilection le grand en-
fant et I'adulte jeune, se manifestent par des
Iésions isolées des os et ont une évolution plu-
tét bénigne. Le granulome éosinophile orbitai-
re, localisé a I'os frontal, en représente I'attein-
te ophtalmologique la plus fréquente. Des ré-
missions spontanées ont été rapportées apres
exérese partielle, simple biopsie ou cytoponc-
tion. Ce qui, illustré par notre observation, sou-
ligne I'intérét dans les localisations orbitaires
d’une simple surveillance aprés biopsie dans un
premier temps.

OBSERVATION

B.S., née en fevrier 1996, est examinée en juin
1999 pour tuméfaction orbitaire gauche appa-
rue un mois auparavant. C'était une masse pal-
pable sous le rebord orbitaire supérieur, sensi-
ble, ferme et adhérente a la paroi supérieure.
Par ailleurs il n'y avait pas d’adénopathie sa-

Fig. 1: Processus tumoral sous le toit de I'orbite gauche
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Fig. 2: Fenétre osseuse, lyse de I'os frontal

tellite et le reste de I’examen était sans ano-
malie.

La tomodensitométrie a mis en évidence un
processus tumoral avec lyse osseuse du toit de
I'orbite (fig. 1 et 2). Le reste du bilan était nor-
mal hormis une hyperéosinophilie.

Une biopsie a été réalisée. La tumeur était de
couleur creme, friable et peu hémorragique: il
s’agissait d'une histiocytose Langheransienne
avec un marquage positif pour la protéine S
100 (fig. 3).

Le bilan d’extension, comprenait une scintigra-
phie osseuse et he montrait pas d’autres loca-
lisations.

Une exérese en milieu neurochirurgical a été
décidée et était prévue deux semaines plus tard,
mais le volume de la masse palpable a consi-
dérablement diminué entre-temps. L'indica-
tion chirurgicale a été reconsidérée. Le contro-
le tomodensitométrique réalisé en 1999 a mon-
tré une disparition totale de la tumeur orbitaire
et une réossification du toit de I'orbite.

Fig. 3: Marquage positif par la protéine S-100



Fig. 4: Quatre ans apres : pas d’anomalies orbitaires

Quatre années plus tard I'examen clinique et
tomodensitométrique orbitaire (fig 4 et 5) était
strictement normal.

DISCUSSION

Le granulome éosinophile osseux est une af-
fection rare (0,6 cas par millions d’enfants agés
de moins de 15 ans) dont I'étiologie a été su-
jette a des nombreux controverses (2, 6). Ac-
tuellement, il est admis qu’elle est due a une
prolifération monoclonale de cellules de Lan-
gerhans activées (1, 6). Les réles éventuels
d'une atteinte virale, d’un dysfonctionnement
immunitaire ou de prédispositions environne-
mentales ont été proposés comme des facteurs
étiopathogéniques, mais non prouvés (3, 6).

Cliniguement, I'histiocytose X se présente sous
plusieurs formes. Les formes limitées ont une
évolution relativement bénigne tandis que les
formes diffuses sont résistantes aux différents
moyens thérapeutiques (2, 6). La forme loca-
lisée osseuse appelée granulome éosinophile
unifocal survient plus particulierement chez le
grand enfant et I'adulte jeune (1, 5, 6). La Ié-
sion touche surtout le rachis, les os plats et la
région proximale des os longs (4). L'atteinte de
la vo(ite cranienne est relativement fréquente,
notamment au niveau de I'os frontal comme
dans cette observation (7, 8). Cliniquement,
cette atteinte se manifeste par I'association d'une
tuméfaction orbitaire, de signes inflammatoi-
res locaux et d'un ptosis. L'aspect radiologi-
que de ces lésions dépend du stade de la ma-
ladie (4). Au début, il s’agit d’une Iésion ostéo-
lytique, avec une réaction périostée disconti-

Fig. 5: Quatre ans apreés : réossification totale

nue. A des stades plus tardifs, ces lésions re-
prennent un aspect bénin avec une ostéosclé-
rose périphérique bien limitée et une zone de
transition peu étendue (4). La tomodensitomeé-
trie est plus sensible pour déterminer une in-
terruption corticale et évaluer une destruction
osseuse. La sensibilité de I'IRM est supérieure
pour apprécier I'étendue des Iésions, notam-
ment I'cedeme du spongieux osseux et la mas-
se tissulaire. Classiquement, la lésion apparaft
en hypersignal T2 avec une masse des parties
molles dans 30 % des cas. En T1, la Iésion est
en isosignal par rapport au muscle et se re-
hausse intensément apres injection de gadoli-
nium (4). Ces aspects, notamment a la phase
précoce, peuvent poser un probleme de dia-
gnostic différentiel avec le sarcome d’Ewing, le
lymphome, la leucémie, une métastase d'un
neuroblastome et I'ostéomyélite (2, 4, 5). Le
diagnostic est basé sur I'aspect en microsco-
pie optique et la mise en évidence en immuno-
histochimie de la protéine S-100 (6).

La conduite a tenir est variable et va de la sim-
ple surveillance dans les formes spontanément
régressives aux associations thérapeutiques
agressives, voire a la transplantation de moel-
le osseuse et a I'immunothérapie. Le choix du
traitement dépend de la localisation de la tu-
meur, de son extension et des possibilités chi-
rurgicales (2, 6). Pour les atteintes localisées
épargnant les organes vitaux, plusieurs auteurs
optent pour une simple surveillance réguliere
(6, 9). L'exérese chirurgicale ou le curetage sont
indiqués pour les lésions accessibles. La chi-
miothérapie associée a une corticothérapie sys-
témique est souvent indiquée dans les Iésions
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multifocales et I'atteinte des organes vitaux (5).
Cette méme association peut étre proposée dans
les formes localisées a I'orbite en présence d'une
compression oculaire (2). La greffe de moelle
et I'immunothérapie sont réservées aux formes
résistantes. Dans cette observation, la Iésion a
spontanément disparu aprés la réalisation d’un
simple prélevement biopsique et le bilan de
contrble quatre ans plus tard a montré une res-
titution ad integrum de I'os. Cette régression
post-biopsique a été déja rapportée dans la lit-
térature, mais son mécanisme exact reste en-
core inexpliqué (3).

CONCLUSION

Le granulome éosinophile de I'orbite est rare et
habituellement de bon pronostic. Son diagnos-
tic est évoqué chez le nourisson, I'enfant ou
I’adulte jeune devant une tuméfaction orbitai-
re, associée a des signes inflammatoires lo-
caux. L'imagerie médicale apporte des argu-
ments en faveur du diagnostic, permet de faire
un bilan lésionnel précis et de suivre I'évolu-
tion de la pathologie. La certitude diagnosti-
que reste anatomo-pathologique, imposant la
réalisation d’une biopsie. L’indication théra-
peutique est variable allant d'une simple sur-
veillance a des traitements plus lourds dans les
formes compliquées. Le granulome éosinophi-
le impose une surveillance prolongée car des
récidives locales ou a distance peuvent surve-
nir.

Le cas rapporté dans notre observation souli-
gne l'intérét dans les localisations orbitaires iso-
lées d'une simple surveillance aprés biopsie,
dans un premier temps. Cette attitude épargne
au patient les complications liées aux traite-
ments lourds que sont la radiothérapie et la chi-
miothérapie.
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