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RESUME

Introduction : L’histiocytose de Langerhans est une pathologie rare dont la prise en charge ne fait pas de consensus.
L’objectif de cette étude est de rapporter un cas de régression spontanée d’un granulome a éosinophile de la téte humérale.
Observation : Il s’agissait d’une fillette de 28 mois vue en consultation pour douleur de 1’épaule droite. A 2 mois, la
radiographie de I’épaule montrait une image d’ostéolyse de la téte humérale. L’examen histologique apres biopsie évoquait
le diagnostic de granulome a éosinophile. A 9 mois, une amélioration spontanée était notée. A 18 mois du premier épisode
douloureux, on notait une récupération compléte de la mobilité de 1’épaule.

Conclusion : Apres discussion multidisciplinaire, le traitement conservateur a été priorisé dans la prise en charge d’un
granulome a éosinophile solitaire.
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ABSTRACT
Introduction : The Langerhans cell histiocytosis is a rare pathology for which there is no consensus on its management. The
aim of this study is to report a case of spontaneous regression of eosinophilic granuloma of the humeral head.
Case report : It was a 28-month-old girl seen in consultation for right shoulder pain. At 2 months, the radiograph of the
shoulder showed an image of osteolysis of the humeral head. Histological examination after biopsy suggested a diagnosis of
eosinophilic granuloma. At 9 months, spontaneous improvement was noted. At 18 months of the first painful episode, there
was a complete recovery of shoulder mobility.
Conclusion : After multidisciplinary discussion, conservative treatment was prioritized in the management of a solitary
eosinophilic granuloma.
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INTRODUCTION

L’histiocytose de Langerhans consiste en
une prolifération clonale de cellules de
Langerhans dérivées de I’histiocyte
(Histiocytose) [1]. La maladie a été longtemps
considérée comme ’une des trois manifestations
cliniques de I’histiocytose X introduit par
Liechtenstein et Jaffe en 1953 [2]. C’est une
pathologie trés rare. La manifestation clinique
peut étre locale dans 60% des cas [3]. Entre une
abstention et une intervention médicale ou
chirurgicale, les idées divergent pour la prise en
charge du granulome a éosinophile. L’objectif de
cette étude est de rapporter un cas de régression

spontanée d’un granulome a éosinophile de la

téte humérale.

OBSERVATION

11 s’agit d’une fillette de 28 mois qui a été
amenée en consultation par ses parents pour une
douleur intermittente de 1’épaule droite. L’enfant
¢tait né a terme par accouchement dystocique
avec une notion de réanimation a la naissance,
elle présentait un bon état général. Vaccinée
selon la recommandation nationale, elle ne
présentait aucun antécédent particulier.

La douleur était le seul symptome, elle était
spontanée, intermittente et insidieuse d’allure
inflammatoire. L’enfant était apyrétique, avec un
¢tat nutritionnel correct et une croissance
harmonieuse. Une radiographie de I’épaule était
demandée et n’a montré aucune particularité. Un
traitement antalgique et une surveillance étaient

prescrits.
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Une réévaluation était réalisée 10 jours apres la
premicre consultation. La douleur persistait et
¢tait associée a une diminution de la mobilité
active de [D’épaule. Le bilan biologique
(Numération de la formule sanguine, Vitesse de
sédimentation des hématies ou VSH, C-réactive
protéine) était sans anomalie. Une deuxi¢me
radiographie était demandée, qui a montré une
légeére excentration de la téte humérale. La
possibilité d’une entésopathie était évoquée avec
prescription  d’une  immobilisation, d’un
traitement antalgique et d’une surveillance.
L’enfant était ramenée en consultation apres deux
mois pour une exacerbation de la douleur et une
impotence fonctionnelle absolue de 1’épaule
droite. On notait une tuméfaction douloureuse de
I’épaule droite. L’examen biologique montrait
une hyperleucocytose a 12 400/mm3 a
prédominance neutrophile avec une accélération
de la VSH a 70mm et une augmentation de la
Protéine C-Réactive a 13mg/l. La radiographie de
I’épaule en incidence de face montrait une image
d’ostéolyse de la téte humérale englobant le
cartilage de conjugaison et la métaphyse
proximale. Cette ostéolyse est associée a une
réaction d’apposition périostée (Figure 1A). La
radiographie a été complétée par une échographie
articulaire qui montrait un envahissement des
parties molles avec une hypervascularisation
périphérique.

Une biopsie osseuse était rapidement réalisée par
un mini abord délto-pectoral sous anesthésie
générale. A I’ouverture du sillon intermusculaire,
on tombait directement sur un processus tumoral

de consistance cérébroide.
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La picéce était envoyée pour examen anatomo-
pathologique et I’examen histologique a donné le
diagnostic de granulome a éosinophile
monoloculaire.

A défaut de consentement des parents, aucun
autre bilan complémentaire ni prise en charge
spécifique n’a pu étre réalis¢. Ainsi, ’enfant était
mis sous observation médicale. Aprés 8 semaines
de la biopsie, il a été noté une ulcération
bourgeonnante a travers la cicatrice avec une
accentuation de I’impotence fonctionnelle
(Figure 2 A). Le traitement symptomatique était
constitué¢ par un antalgique et des soins avec du
sérum salé isotonique de la plaie. Aprés une
période de flambée aigué de quelques jours, le
bourgeonnement se résorbait progressivement
pour laisser place a la cicatrice initiale (Figure
2B). On notait aussi la reprise progressive de la
mobilité de I’épaule qui allait de pair avec la
diminution de la douleur. A 9 mois de la
premiére consultation, une radiographie de
I’épaule était demandée et on notait une
reconstruction de la téte humérale par une
recolonisation osseuse des zones lytiques ainsi
qu’une disparition des appositions périostées
(Figure 1B).

A 18 mois du premier épisode douloureux, on

notait une récupération complete de la mobilité

de I’épaule et I’enfant était en bon état général.

Figure 1 : A- Ostéolyse de la téte humérale

B- Reconstruction osseuse spontanée
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Figure 2 : A- Ulcére bourgeonnant extensif

B- Régression et cicatrisation spontanées

DISCUSSION

Selon la classification de Liechtenstein, il
existe trois catégories d’histiocytose, de pronostic
et de dissémination différents : le granulome a
¢osinophile (uni ou multifocal), le syndrome de
Hand-Schiiller-Christian (exophtalmie, atteinte
craniale et diabéte insipide) et le syndrome de
Letterer-Siwe (dissémination aigu€) rapidement
fatal pour I’enfant de moins de 3 ans (foie, peau,
os, ganglion). Le granulome a éosinophile
solitaire (unifocal) est retrouvé dans 60% des cas.

Le granulome a éosinophile est une
pathologie dysimmunitaire. Elle fait partie des
pathologies  prolifératives de la  lignée
leucocytaire dans le méme groupe que les
lymphomes et les leucémies [4].

Apres avoir été longtemps connu sous le
nom d'histiocytose X depuis 1953, en 1985, la «
Histiocyte Society » a changé le nom en
histiocytose de Langerhans parce qu’il est
caractérisé par la prolifération clonale de cellules
mononucléées présentatrices d’antigéne d'origine
dentritique connues sous le nom de cellules de

Langerhans [5].
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En ce qui concerne la pathogenese,
aucune é€tiologie concrete n’a été décrite. Selon la
littérature, des virus tels 1’Epstein-Barr virus et
I’herpés virus-6 humain, des bactéries et des
facteurs génétiques sont impliquées dans la
genése de la pathologie [6,7]. Cette pathologie
constitue moins de 1% des tumeurs osseuses [8]
et se rencontre dans 80% des cas chez 1’enfant
[9].

Les localisations  habituelles des
granulomes a ¢€osinophiles osseuses décrites au
niveau des membres sont le fémur, I’humérus et
la clavicule [6] et pour la colonne vertébrale, on
note [’atteinte au niveau de la colonne thoracique,
suivi de celle de la colonne lombaire et puis de la
colonne cervicale [10,11]. Pour le présent cas, la
localisation ¢était au niveau de Dextrémité
supérieure de I’humérus droit.

Les signes cliniques du granulome a
¢osinophile sont peu spécifiques, la douleur est
habituellement le maitre symptome qui peut
s’associer dans certains cas a une ficvre.
L’examen physique de I’enfant peut étre
initialement sans particularité.

La radiographie en phase d’état montre
une image ostéolytique avec sclérose et réaction
périostée associée a une hypervascularisation des
parties molles [12,13]. A ce stade la VSH est
accélérée. Il faut ¢Eliminer les pathologies
infectieuses

(ostéomyélite, tuberculose) et

tumorales  (sarcome d’Ewing, myélome,
lymphome). Pour notre patiente, a deux mois de
la premiére consultation, la radiographie montrait
une ostéolyse de la téte humérale avec un

syndrome inflammatoire biologique.

Ralahy MF et al

C’est I’examen histologique apreés une
biopsie qui pose le diagnostic [9]. Un examen
immuno- histochimique est parfois nécessaire.

Il n’existe pas de consensus sur la prise
en charge des granulomes a ¢éosinophile.
Plusieurs méthodes de prise en charge étaient
décrites. La radiothérapie peut étre indiquée pour
la localisation vertébrale solitaire avec déficit
neurologique. Une faible dose arréte le processus
lytique et la progression de la Iésion mais peut
stériliser les cartilages de conjugaison et la
reconstruction osseuse. La chimiothérapie est
proposée en cas de dissémination systémique ou
en complément d’une résection -chirurgicale.
Dans tous les cas un suivi minimum de 5 ans est
nécessaire pour dépister une éventuelle récidive
qui est rencontrée dans 20% des cas [12,14,15].
Dans tous les cas, cette prise en charge passe par
la réalisation d’un bilan d’extension et d’une
discussion multidisciplinaire afin de déterminer
le traitement et le rythme de surveillance.

Des cas de rémission spontanée sont
rapportés chez D’enfant pour les granulomes
solitaires mais le temps de guérison est aléatoire
avec risque de destruction cartilagineuse et du
cartilage de croissance au cours de 1’évolution
[15]. Cette situation justifie [’utilisation de
traitement local non invasif. De bons résultats
¢taient  rapportés  par  [’utilisation  de
méthylprednisolone intralésionnelle de 40 a
160mg selon la dimension tumorale [12].

A 18 mois du premier ¢épisode
douloureux, I’enfant était en bon état général.
Une récupération fonctionnelle de 1’épaule
satisfaisante avec un processus de reconstruction

osseuse était notée.
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CONCLUSION

Le granulome a €osinophile chez 1’enfant
est la forme bénigne de I’Histiocytose. Le
diagnostic est posé par 1’examen histologique de
la piece de biopsie. Un traitement non invasif est
justifié pour les localisations solitaires. En dehors
d’une abstention thérapeutique, l’injection de
méthylprednisolone  intralésionnelle  semble
donner de bons résultats. Un suivi minimum de 5

ans est nécessaire.
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