HISTIOCYTOSE
=  prolifération clonale des cellules de Langerhans 

1. Histiocytose osseuse localisée

· Lacune osseuse découverte fortuitement à la Rx du crânes, bassin , côtes, colonne ou suite à une fracture pathologique ou des douleurs => DD = sarcome d’Ewing car parfois réaction périostée

2. Histiocytose pulmonaire

· Pneumopathie interstitielle avec opacité réticulaires, nodules parfois excavés (= granulomes à histiocytes éosinophiles)  et  un pneumothorax (25%)

3. Histiocytose diffuse= M. de Hand-Schuler-Christian

· Triade: 
1. Lésions osseuses lytiques 

2. Diabète insipide (atteinte hypophysaire)
3. Exophtalmie (tumeur orbitaire)

· HSM et adénopathies, OMA, mastoïdite récidivantes, infiltration pulmonaire

4. Histiocytose aigüe = M. de Lettere-Siwe

· HSM, atteinte médullaire avec pancytopénie, hémorragie et infections

DD :

· Infections avec activation macrophagique :

· Virales (adeno, CMV, EBV, HSV, VZV, parvo, dengue)

· Bactérienne (S.Aureus, Strepto, brucellose, enterobactlries,  H.influenza, Mycobactérie, Mycoplasma)

· Fongique (Candida, cryptocoque, histoplasma), Rickesttsie (fièvre Q)

· Parasitaires (leishmaniose).

Labo :

· Biopsie=> granules en raquette de tennis dans le cytoplasme des cellules = granules de Birbeck. La lésion peut contenir des rapports variés de lympho, mono, neutro, éosino

· Marquage cellulaire positif pour CD1a

· Bilan d’extension : 
· ORL

· FSC
· Bilan hépatique
· Bilan inflammatoire
· Radio de squelette, échographie abdominale +/- scanner thoracique, IRM cérébrale en cas d’atteinte hypophysaire.
Traitement : L’attitude dépend du nombre de localisations des lésions. 
· La grande majorité des granulomes éosinophiles évolue spontanément vers la guérison sans traitement ou avec injection locale de corticoïdes ou traitement  anti-inflammatoire 

· Les formes graves multi viscérales nécessitent une prise en charge lourde avec chimiothérapie.

Evolution/pronostic :

· 50% séquelles orthopédiques

· l’âge inférieur à 2 ans est de mauvais pronostic 

· le pronostic est d’autant plus sombre que la maladie est disséminée. 

· Certaines localisations ont une signification pronostique particulière : l’atteinte hypophysaire est de bon pronostic alors qu’une atteinte hépatique, du tube digestif ou de la moelle osseuse est associée à une mortalité plus élevée ;

· la réponse initiale à la chimiothérapie est un élément pronostique majeur, quels que soient les médicaments utilisés.

