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RESUME

Introduction: Une atteinte ophtalmologique est pré-
sente dans environ 20% des histiocytoses lange-
rhansiennes. Le granulome éosinophile localisé a I'os
frontal, en représente I'atteinte ophtalmologique la
plus fréquente. Son évolution est imprévisible. Sa na-
ture maligne n’a pu étre démontrée.

Matériels et méthodes: Les auteurs rapportent les
observations de quatre enfants présentant une tu-
méfaction orbitaire d’allure inflammatoire associée
a une exophtalmie. Le scanner a montré un proces-
sus tumoral intra-orbitaire responsable d’une ostéo-
lyse du toit de I'orbite. Une extension intracranien-
ne a été retrouvée dans un seul cas. L'étude histo-
logique a été en faveur d’une histiocytose langerhan-
sienne.

Résultats: Une régression spontanée apres simple
biopsie a été constatée dans un seul cas. Les autres
enfants ont été traités avec succes par chimiothé-
rapie uniquement dans 2 cas et chimiothérapie as-
sociée a une corticothérapie dans le troisieme. Une
récidive orbitaire est survenue un an aprées I'arrét du
traitement chez un seul patient et a nécessité une
seconde cure de chimiothérapie.

Conclusion: | histiocytose langerhansienne a une ex-
pression clinique variable. Son évolution est impré-
visible, marquée par la possibilité de rémissions spon-
tanées et de rechutes.
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ABSTRACT

Langerhan’s cell Histiocytosis of the orbit.

Langerhan’s cell Histiocytosis is a rare condi-
tion that affects children and less frequently
young adults. It is characterized by a prolifer-
ation of histiocytes derived from Langerhan’s
cells. Orbital involvement is described in 20%
of cases where orbital eosinophilic granuloma
located in the frontal bone is the most frequent.
The malignant nature of this disease is not es-
tablished. Its evolution is unpredictable and
spontaneous regression after simple biopsy were
described. The authors report four cases of
Langerhan’s cell Histiocytosis and will discuss
on the clinical and radiological aspects as well
as on the evolution of orbital histiocytoses X.
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INTRODUCTION

L'histiocytose X ou histiocytose Langerhansien-
ne est une pathologie rare qui touche I'enfant,
et plus rarement I'adulte jeune, avec une inci-
dence annuelle de 2 a 5 nouveaux cas par mil-
lion d’enfants et qui correspond a une prolifé-
ration d’histiocytes dérivant des cellules de Lan-
gerhans (15). Une atteinte ophtalmologique a
été rapportée dans 20% des cas. Le granulo-
me éosinophile orbitaire localisé a I'os frontal
en représente la manifestation la plus fréquen-
te. Les formes disséminées peuvent compro-
mettre le pronostic vital. La nature maligne de
cette affection n’est pas établie (6). Son évo-
lution est imprévisible avec entre autres, de
possibles régressions spontanées aprés simple
biopsie. A partir des observations cliniques de
quatre enfants présentant une histiocytose lan-
gerhansienne a localisation orbitaire, nous nous
proposons de développer les aspects cliniques,
radiologiques et évolutifs de I'histiocytoses X a
localisation orbitaire.

OBSERVATIONS

.l IER

CAS:

Un enfant, agé de 11 ans, sans antécédents
particuliers, s’est présenté en consultation en
juin 2000 pour une tuméfaction douloureuse
de I'angle supéro-externe de I'orbite gauche ap-
parue trois semaines plus tot.

L'examen ophtalmologique objectivait alors une
acuité visuelle conservée a 10/10 , Parinaud 2
sans correction aux deux yeux, une diplopie
croisée et la présence d’une tuméfaction orbi-
taire au niveau de I'angle supéro-externe de I'or-
bite gauche, d’allure inflammatoire, douloureu-
se, peu mobile a la palpation et responsable
d’une exophtalmie avec refoulement du globe
oculaire vers le bas et le dedans. Il n'existait
pas d’adénopathie satellite. Une limitation mo-
dérée de I'abduction du c6té gauche était mise
en évidence. L'examen du segment antérieur et
du fond d’ceil était normal, de méme que le res-
te de I'examen général. La radiographie des or-
bites montrait la présence de lacunes ostéoly-
tiques du toit de I'orbite gauche. Le scanner or-
bito-cérébral permettait de confirmer la pré-
sence d’'une exophtalmie en rapport avec une
masse tissulaire de 22 mm de diamétre située
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Fig. 1: Cas n°l : CT-Scan orbito-cérébral (coupe coronale
et fenétre osseuse) : ostéolyse du toit de I'orbite avec ex-
tension intracranienne

au niveau de la partie supéroexterne de I'orbi-
te gauche, prenant naissance au niveau de la
loge lacrymale et refoulant le muscle droit ex-
terne. Cette lésion était associée a une ostéo-
lyse compléte du toit de I'orbite homolatérale
et présentait une extension tumorale intracra-
nienne (figure 1). Un bilan d’extension n’a pas
objectivé d’autre localisation. Une biopsie trans-
palpébrale de la tumeur s’est révélée étre en fa-
veur d’une histiocytose langerhansienne (figu-
re 2), tandis que les études immunobhistochi-
miques se sont révélées positives pour la pro-
téine S 100 et les anticorps anti-CD1. En rai-
son du déménagement de sa famille, le jeune
patient fut adressé au centre d'Avicenne a Bo-
bigny ol une chimiothérapie a été instaurée
sous forme de vinblastine a raison d’une injec-
tion par semaine pendant 6 mois jusqu’a dis-
parition de la tumeur, associée a une cortico-
thérapie par voie générale (2 mg/ Kg /jour) en
plusieurs cures. L'évolution a été marquée par
une régression totale, a la fois clinique et ra-
diologique de la tumeur.

Avec un recul de 4 ans, aucune récidive n’a été
notée. Aucune autre localisations de la mala-
die n'a été mise en évidence.

25YE cas:

Agée de 3 ans, la petite B.S est examinée a la
consultation pour une tuméfaction orbitaire gau-



Fig. 2: Cas n°1 : Aspect anatomo-pathologique de la bio-
psie tumorale (ME, objectif 40x10).

che apparue un mois plus tot. L'examen clini-
qgue met en évidence une masse palpable sous
le rebord orbitaire supérieur gauche, sensible,
ferme et adhérente a la paroi orbitaire, accom-
pagnée d’un cedeme et d’une discrete ptose de
la paupiére supérieure homolatérale. Il n’exis-
te pas d’adénopathie satellite. L’examen géné-
ral est sans particularité. La tomodensitomé-
trie orbito-cérébrale met en évidence un pro-
cessus tumoral avec lyse osseuse du toit de I'or-
bite gauche (figure 3). Aprés biopsie de la é-
sion, I'examen histopathologique met en évi-
dence des images compatibles avec une
histiocytose langerhansienne, tandis que les in-
vestigations immuno-histochomiques montrent
un marquage positif pour la protéine S 100.
Le bilan général n'a pas montré d’autre locali-
sation.

Une exérése en milieu neurochirugical est dé-
cidée, mais sera ajournée en raison d’une di-
minution importante du volume de la masse en-
tre la biopsie et le moment planifié de l'inter-
vention. Le contréle tomodensitométrique mon-
tré en effet une disparition totale de la tumeur
orbitaire et une réossification du toit de I'orbite
adjacent (figure 4). Avec un recul actuel de 8
ans, I’'examen clinique et I’examen tomodensi-
tométrique orbitaire restent strictement nor-
maux.

Fig. 3: Cas n°2 : Processus tumoral sous le toit de 'orbite
gauche .

3°YE cas:
Le jeune B. O est agé de 5 ans et nous a consul-
tés il y a 2 ans pour une tuméfaction orbitaire
droite évoluant depuis 2 mois. L'examen oph-
talmologique réalisé a cette époque révele une
acuité visuelle conservée a 10/10, Parinaud 2
sans correction aux deux yeux. La palpation
permet de déceler une masse au niveau de I'an-
gle supéro-externe de I'orbite droite, laquelle est
douloureuse, ferme et peu mobile et s’associe

Fig. 4: Cas n°2: Contréle par CT-scan (coupe coronale) réa-
lisé 4 ans plus tard : absence d’anomalies orbitaires et réos-
sification totale (cas n°2).
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Fig. 5 (droite): Cas n°3 : CT scan orbitaire et cérébral (cou-
pe axiale) montrant une masse dans I'angle supéro-exter-
ne de I'orbite droite, associée a une lyse osseuse du toit de
I'orbite, une exophtalmie et une extension a la graisse extra-
conique.

a une exophtalmie. Les aires ganglionnaires
sont libres. Le reste de I'examen ophtalmolo-
gique ainsi que I'examen général sont normaux.
La radiographie orbitaire objective la présence
de lacunes ostéolytiques au niveau du toit de
I'orbite droite, tandis que le CT-Scan orbitaire
montre la présence d’un processus tumoral tis-
sulaire qui s'accompagne d’une lyse du toit de
I'orbite droite en regard, d’'une exophtalmie et
d’une extension a la graisse extra-conique. Une
biopsie de la tumeur se révele étre en faveur
d’une histiocytose langerhansienne avec un mar-
quage positif pour la protéine S 100 et pour les
anticorps anti CD al aux analyses immuno-
histochimiques.

En collaboration avec des oncopédiatres, I'en-
fant est traité par chimiothérapie a base vin-
blastine durant 6 mois.

Un an aprés 'arrét du traitement, une récidive
de la masse orbitaire sans autre localisation de
la maladie est constatée (figures 5 et 6). Une
2°M€ cure de chimiothérapie est alors adminis-
trée et a permis de stabiliser I'évolution des |é-
sions avec un recul de maintenant deux ans.
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Figure 6 (gauche) cas n°3: CT-scan réalisé un an plus tard
et montrant une récidive orbitaire de la lésion.

4FME cas:
Agé de 3 ans, le petit C.O a développé une
exophtalmie gauche dix mois plus tét. L'exa-
men clinique déceéle une masse orbitaire supé-
rieure gauche douloureuse et fixe, accompa-
gnée d’'une exophtalmie et d'une déviation du
globe oculaire vers le bas et le dedans. L'exa-
men du segment antérieur et du fond d’ceil est
normal. La tomodensitométrie orbito-cérébra-
le objective la présence d’un processus expan-
sif tissulaire gauche associé a une lyse osseu-
se du toit de 'orbite homolatérale, sans exten-
sion intra-cranienne toutefois. L’'examen géné-
ral est normal. L’examen anatomo-pathologi-
que de la piece de biopsie est en faveur d'une
histiocytose langerhansienne.

Apres une chimiothérapie, I'évolution a été fa-
vorable sans récidive locale ou systémique.

DISCUSSION

L’histiocytose langerhansienne ou histiocytose
X (HX) est une maladie proliférative du syste-
me réticulo-histiocytaire pouvant se manifes-
ter sous forme de lésions localisées ou généra-
lisées (foie, poumon, moelle osseuse...). Son
étiopathogénie est inconnue, le role de certai-
nes cytokines et de facteurs déclenchants, no-



tamment viraux ayant été évoqué (9). L'affec-
tion survient le plus souvent chez I'enfant et
I'adulte jeune avec un pic de fréquence entre 1
et 4 ans et une prédominance masculine (8).

Bien gu’elle puisse toucher tous les organes,
'histiocytose X a une prédilection pour 'os. Son
expression la plus fréquente est une localisa-
tion monotissulaire, appelée granulome éosi-
nophile, connu comme étant généralement de
bon pronostic. La maladie de Letterer-Siwe cor-
respond a la forme disséminée des histiocyto-
ses langerhansiennes touchant des organes vi-
taux, tels que le foie, le poumon et la moelle
osseuse et dont I'évolution est généralement ra-
pide et le pronostic réservé. Entre ces deux for-
mes, tous les intermédiaires sont possibles. Le
syndrome de Hand-Schuller-Christian corres-
pond a une atteinte de la base du crane pou-
vant s'étendre a I’hypophyse et a I'apex orbi-
taire (1).

Une atteinte ophtalmologique est présente dans
20% des cas d’histiocytose X. Le granulome éo-
sinophile localisé a I'os frontal en est la forme
la plus fréquente (5, 7 ,11). Des atteintes iso-
|ées des tissus mous orbitaires et du globe ocu-
laire ont été également rapportées (3, 10, 18,
19).

la tomodensitométrie principalement, acces-
soirement sur I'imagerie par résonance magné-
tique. L'aspect radiologique typique est celui de
|ésions ostéolytiques en carte de géographie
sans calcifications réactionnelles associées (12,
13). Ces lésions ont souvent une extension vers
les tissus mous. Elles sont toujours associées
a une lyse de la paroi de 'orbite, prédominant
en supéro-temporal. Le CT Scan cérébral et or-
bitaire permet d’apprécier également le reten-
tissement orbitaire et I'extension loco-régiona-
le de la Iésion.

Le bilan radiologique a objectivé dans les 4 ob-
servations rapportées, un processus tissulaire
localisé en supéro-temporal associée a une lyse
du toit de I'orbite. Une extension intracranien-
ne a été retrouvée dans un seul cas.

Le diagnostic de certitude repose sur I'examen
histo-pathologique des piéces biopsiées par la
mise en évidence en microscopie électronique
de granules de Birdeck ou de déterminants an-
tigéniques CD1a. Chez tous nos patients, le dia-
gnostic d’histiocytose langerhansienne a été
confirmé par I'étude immuno-histochimique qui

a montré un marquage positif pour la protéine
S 100 et les anticorps anti CD al.

La nature maligne des histiocytoses langerhan-
siennes n’est pas établie méme s'il s’agit d’une
prolifération clonale (6). Son index mitotique
est en tout cas faible. Une corrélation entre le
degré de différenciation de la prolifération his-
tiocytaire et la sévérité de la maladie n’a pas
été retrouvée (16). L'évolution est en effet im-
prévisible et des rémissions spontanées aprés
biopsie ou cytoponction ont été rapportées prin-
cipalement dans les formes localisées mais aus-
si dans des cas de formes diffuses (2).

Le traitement varie en fonction des formes cli-
niques et de I'age du patient. Une simple sur-
veillance a été préconisée dans les formes lo-
calisées épargnant les organes vitaux, ainsi que
dans es formes spontanément régressives (14
,17). La chirurgie est indiquée dans les formes
a localisation osseuse et accessible. Il convien-
dra toutefois de garder a I'esprit qu’un large cu-
retage osseux peut entrainer des insuffisances
de réossification (11). La radiothérapie peut
s'indiquer dans les atteintes osseuses multi-
ples ou inopérables (4). L'injection intra-lésion-
nelle de méthylprednisolone, sous contréle ra-
diologique, a été utilisée avec succes dans le
granulome éosinophile orbitaire. Dans les for-
mes multiples (atteinte disséminée) ou dans les
formes avec compression oculaire, une chimio-
thérapie associée a une corticothérapie géné-
rale doit étre envisagée (4, 13). La greffe de
moelle osseuse et I'immunothérapie sont réser-
vées aux formes résistantes aux immunosup-
presseurs.

Dans notre série, une régression spontanée apres
biopsie a été constatée dans un cas, le contrd-
le tomodensitométrique réalisé ayant montré
une réossification totale. Une chimiothérapie a
été administrée avec succés en monothérapie
chez deux patients. Une récidive orbitaire a été
constatée un an apres I'arrét du traitement dans
un seul cas, récidive pour laquelle une 2éme
cure a été proposée avec des résultats satisfai-
sants avec un suivi de deux ans.

Dans le premier cas, malgré I'absence d’ano-
malies ophtalmoscopiques, I'augmentation du
volume de la masse tumorale, I'apparition d'une
limitation de I'abduction nous a fait craindre
une compression du nerf optique. En outre, la
présence d’'une extension intra-cranienne nous
a incités a instaurer une chimiothérapie asso-
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ciée a une corticothérapie générale, grace aux-
quelles I'évolution a été favorable.

CONCLUSION

L'histiocytose langerhansienne a localisation or-
bitaire est une affection rare, d’étiopathogénie
inconnue. Son expression clinique est varia-
ble, le granulome éosinophile a localisation or-
bitaire en représentant la forme la plus béni-
gne. Son évolution est imprévisible. Des rémis-
sions et des exacerbations spontanées sont pos-
sibles. L'attitude thérapeutique est variable al-
lant d’une simple surveillance a des thérapeu-
tiques plus agressives. Une surveillance
prolongée est toutefois obligatoire car des réci-
dives locales ou a distance peuvent survenir.
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