homme 42 ans tabagisme ancien ,intense et persistant; 35 paquets-année.

consulte pour "gene thoraciqgue droite. Quels items sémiologiques retenez vous

chez ce patient

-observation Dr Yves Ranchoup Groupe radiologique du Mail Grenoble



-plage de condensation parenchymateuse, non systématisée ,non rétractile

-images claires , cernées par une paroi réguliere, de type kystique para-hilaires
gauches evoquant des kystes




-au scanner, |'opacité pulmonaire droite se révele étre une masse a contours

polycycliques avec prise de contraste périphérique, broncho-centree,du segment
latéral du LSD.

a son pole supérieur, on note une plage de verre dépoli hétérogene

enfin des images kystiques centimétriques caractéristiques (présence d'une
paroi réeguliere, absence d'axe broncho-vasculaire central) sont disséminées

dans les 2 champs pulmonaires



-au scanner, la masse pulmonaire

réevele ses contours spiculés ainsi

gue la présence de lacunes

claires sphérigues ("radiolucent
bubbles"), généralement
observées dans les

adénocarcinomes bronchiques






-les images kystiques sont

nettement plus nombreuses aux
apex, de tailles variables et
coexistent avec de petites lésions

nodulaires, non excavées









-les images minlIP
montrent
parfaitement les
lésions kystiques
guelle que soit

leur taille



-au total, on a donc, chez un patient tabagique, coexistence d'un adénocarcinome

bronchique primitif et d'une histiocytose pulmonaire a cellules de Langerhans, ces
2 maladies étant fortement liées au tabagisme il est surprenant de ne pas les voir

plus souvent associées



L 'histiocytose pulmonaire a cellules de Langerhans
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I'histiocytose a cellules de Langerhans (HCL)est caractérisee par

I'accumulation de cellules de Langerhans (CL)dans divers tissus ou organes
les CL sont dérivées des cellules dendritiques de la moélle osseuse; leur rble
normal est la prise en charge et la présentation des antigenes dérives de la

peau

dans I'HCL , I' accumulation aberrante de CL entraine la formation d'un

granulome avec une infiltration eosinophile ce qui explique que le terme de

granulome éosinophile a souvent été appliqué a ces 2 maladies



L'HCL n'est qu'une partie du spectre des proliférations histiocytiques .la
classification de la Société d' Histiocytose publiée en 1997 distingue 3 groupes :
-le groupe | qui est 'HCL (histiocytose pulmonaire primitive)
-le groupe Il proliférations histiocytaires non Langerhansiennes de phagocytes
mononucléés comme les maladies de 'Erdheim-Chester et de Rosai-Dorfmann,

-le groupe IIl qui rassemble les proliferations histiocytigues malignes

les atteintes monosystémiques du groupe | sont classés en fonction §

atteint au moment de la découverte de la maladie.

-les atteintes d'un seul site sont généralement observées chez de jeunes adultes
; typiguement I'os (granulome éosinophile 80 %),la peau (35 %) le poumon

(histiocytose pulmonaire rimitive) ou I'hypophyse (25%);les atteintes du systéme
hématopoiétique (cytopenie), du poumon et du foie sont plus rares (15 a 20%) et

plus séveres



au contraire, les atteintes aigués disséminée
(antérieurement désignées sous le nom de maladie de
Letterer-Siwe ) s'observent principalement chez I'enfant

et ont un mauvais pronostic.

entre ces deux extrémes, I'HCL multifocale (ex maladie
de Hand-Schuller-Christian ) s'observe chez les grands
enfants et les adolescents et a un meilleur pronostic que

la forme diffuse

Les adultes présentent le plus souvent une atteinte
pulmonaire isolée mais une atteinte extra pulmonaire

associée s'observe dans 15 % des cas

Histiocytoses-cellules-Langerhans, Parenchyme pulmonaire,
Scanner  diagnologic.com



Classification des patients atteints d'histiocytose langerhansienne en

fonction du bilan d'extension

1. Histiocytose langerhansienne localisée

a. Eruption cutanée (biopsiée) sans autre localisation.

b. Lésion osseuse unique accompagnée ou non d'un diabéte insipide, d'une adénopathie
régionale ou d'une éruption cutanée.

c. Lésions osseuses multiples accompagnées ou non d'un diabéte insipide, d'une adénopathie
régionale ou d'une éruption cutanée.

2. Histiocytose langerhansienne disséminée

a. Atteinte viscérale accompagnée ou non de lésions osseuses, d'un diabéete insipide,
d'atteinte ganglionnaire et/ou d'une éruption cutanée mais en l'absence de signes de
dysfonctionnement pulmonaire, hépatique ou hématologique.

b. Atteinte viscérale accompagnée ou non de lésions osseuses, d'un diabéte insipide,
d'atteinte ganglionnaire et/ou d'une éruption cutanée mais accompagnée de signes de

dysfonctionnement pulmonaire, hépatique ou hématologique.



éepidémiologie
rare, chez I'adulte comme chez I'enfant 3 a 5 cas par million

3 a 5 % des pneumopathies infiltrantes biopsiées,

I'association au tabac est quasi constante (>90 % des cas)

clinique

I'HCL de l'adulte est presque toujours une HCL pulmonaire chez un sujet
jeune et fumeur mais des manifestations extra-pulmonaires : lésions
osseuses lytiques, diabete insipide (atteinte de la post-hypophyse) et de la

peau, peuvent étre associées

la symptomatologie est variable; toux non productive dyspnée, parfois
totalement asymptomatique .Un pneumothorax récidivant révéelateur est
classique. Dans les formes seveéres, I'hypertension pulmonaire peut-étre

plus importante que dans les autres pneumopathies infiltrantes






