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1 — HISTORIQUE ET NOSOLOGIE

En 1953 I'appellation d'histiocytose X fut proposée pour regrouper des maladies ayant
en commun une prolifération histiocytaire, décrites depuis le début du siecle :

-syndrome de Hashimoto-Pritzker : atteinte cutanée isolée du nouveau né, d'évolution
spontanément régressive en quelques mois.

-maladie de Letterer-Siwe : atteinte multi systémique sévere du nourrisson pouvant conduire
au décés en quelques mois.

-syndrome de Hand-Schuller-Christian : atteinte endocrinienne (diabéte insipide), osseuse et
ophtalmologique de I'enfant de 2 a 3 ans, de gravité variable.

-granulome éosinophile de l'os: atteinte osseuse isolée ou multiple du grand enfant,
régressant souvent spontanément.

La découverte en 1973 qu‘au cours de ces maladies, les histiocytes et les cellules de
Langerhans épidermiques contenaient les mémes inclusions cytoplasmiques (granules de
Birbeck), puis en 1981 que ces deux cellules étaient reconnues par le méme anticorps
monoclonal anti CD1a, conduisit au concept d’histiocytose langerhansienne. Les histiocytes
sont des cellules d’origine médullaire, pouvant se différencier en macrophages (fonction
surtout phagocytaire), ou en cellules dendritiques (fonction de présentation d‘antigenes),
auxquelles appartiennent les cellules de Langerhans. La lignée des histiocytes intéressés au
cours des diverses maladies est a I'origine de deux classifications:

Classification de I'histiocyte society de1987 révisée en 1997 :

1 - Maladies d'évolution diverses :
a) des cellules dendritiques :
-histiocytose langerhansienne
-histiocytose secondaire
-xanthogranulome juvénile
-histiocytome solitaire de phénotype dendritique
b) des macrophages :
-syndrome hémo phagocytaire primaire ou secondaire
-maladie de RosaiDorfman
-histiocytome solitaire de phénotype macrophagique
2 - Maladies malignes
a) des monocytes :
-leucémie
-sarcome
b) des cellules dendritiques : sarcome
C) des macrophages : sarcome

Classification OMS : fondée sur I'existence d’'une nouvelle lignée histiocytaire reconnue par
les marqueurs cellulaires:

-cellules de Langerhans

-cellules indéterminées

-cellules dendritiques

-macrophages



2 — HISTIOCYTOSE LANGERHANSIENNE

C'est une maladie intéressant le plus souvent I'enfant, avec un pic de fréquence entre
1 et 3 ans, avec une incidence annuelle est de 1/200.000 enfants, avec un sex-ratio de 1,2.
Elle est beaucoup plus rarement observée chez I'adulte. Elle est la conséquence d’une
prolifération monoclonale d'histiocytes langerhansiens d'origine médullaire, de cause
inconnue. La gravité est tres variable, tant par le nombre d’organes intéressés, que par son
potentiel évolutif, avec possibilité de guérison spontanée dans les formes localisées ,ou de
déces en quelques mois dans les formes disséminées. En conséquence le traitement peut
étre une simple surveillance, une résection chirurgicale dans les formes limitées, une
corticothérapie isolée ou associée a une chimiothérapie (essentiellement a base de
Vinblastine).

Les principales localisations sont :
-les os (30-40%): lacunes des os longs, des vertébres, des os de la face ou du crane
-la peau (35%) et les muqueuses génitales ou ORL
-le poumon (12%) : syndrome interstitiel
-la post hypophyse (10%) : diabéte insipide
-les ganglions et la moelle

Les atteintes plus rares peuvent intéresser :
-le foie
-la thyroide
-les yeux
-le systeme nerveux central (atrophie cérébelleuse)

3 — ATTEINTE HEPATIQUE DANS L HISTIOCYTOSE LANGERHANSIENNE

-une hépatomégalie ou des anomalies des tests hépatiques sont tres fréquents au cours des
atteintes aigues disséminées, liées a une infiltration portale par les cellules langerhansiennes.
-plus rarement une atteinte ganglionnaire peut étre responsable d'une compression de la
VBP.

-une cholangite sclérosante peut résulter d’une infiltration des petites ou des grosses voies
biliaires, avec un risque rapide d'évolution vers la cirrhose. Le traitement peut faire
disparaitre l'infiltrat, mais les séquelles fibreuses persistent et I'évolution est rapidement
défavorable, nécessitant une transplantation hépatique.
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