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INTRODUCTION

Le syndrome de ROSA| DORFMAN encore nommé
"histio-cytose sinusale avec lymphadénopathie massive' est
une affection bénigne d’ étiologie inconnue. Décrite pour la
premiére fois en 1969 par ROSAI et DORFMAN, il sur-
vient habituellement chez les adolescents mais peut se voir
atout age (4). Sa présentation clinique typique est une
lymphadénopathie cervicale bilatérale douloureuse isolée
ou associée a des adénopathies généralisées (3). Nous pré-
sentons ici un cas de syndrome de ROSA| DORFMAN
avec une extension thyroidienne récidivant sous forme
d’ adénopathies et traité par radiothérapie.

OBSERVATION CLINIQUE

Une femme de 54 ans découvre en 1992 une masse cervi-
cale droite de consistance molle qu’ elle néglige. Deux ans
plus.tard (mai 1994), augmentation franche du volume de
cette masse et de la glande thyroide motivant cette fois une
consultation médicale.

Dans ses antécédents, on relevait un méningiome de la
fosse postérieure traité par radiothérapie puis d' une dériva-
tion atrioventriculaire externe en raison d' une hypertension
intracranienne.

A |’examen physique, on palpait une grosse thyroide dure,
fixée avec des adénopathies cervicales droites et jugulo-
carotidienne bilatérales. L es autres chaines ganglionnaires
sont libres. Il n'y avait pas d’ autres manifestations clini-
ques associées. La scintigraphie thyroidienne montrait une
répartition hétérogéne du traceur au niveau des deux |obes.
A | échographie, la glande était augmentée de volume et
d’ échostructure hétérogéene : lobe gauche 80 x 40 x 30 mm,
lobe droit 70 x 50 x 40 mm. Présence d’ adénopathies
jugulo-carotidiennes dont la plus volumineuse a gauche
mesurait 27 mm, a droite elles sont centimétriques. On
notait également la présente d’ adénopathies sous maxillai-
res gauches, la plus grosse mesurant 25 mm de diamétre.
Quant au scanner cervical, il confirmait |’ aspect tumoral de
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la thyroide avec un envahissement pré-laryngé, s étendant
en arriére et latéralement vers |’ assophage. Le reste du
bilan radiologique (Rx du thorax, échographie abdomi-
nale, scanner thoraco-abdomino-pelvien) était normal.
Biologiquement, la N.F.S. montrait une anémie a 8,9 g/dl
d’hémoglobine, 6000/mma3 leucocytes dont 73 % de poly-
nucléaires neutrophiles, 2 % d' éosinophiles, 19 % de lym-
phocytes, 6 % de monocytes et une trombocytose a
550.000 /mm3. La V.S. était 4 70 mm ala premiére heure.
L’ électrophorése des protéines montrait 76 g de protides
dont 38 g d’albumine et une légére hypergammaglobuli-
némie a 16,3 g. Le hilan hormonal montrait une hypothy-
roidie avec une nette diminution delaT3 et T4 et une
élévationdelaT. SH.

Une cervicotomie exploratrice a été réalisée et objectivait
une thyroide macroscopiquement tumorale infiltrant le
pharynx et |’ cesophage. On réalise alors une ssmple biopsie
exérése du lobe droit et des ganglions.

L histologie de la thyroide retrouvait un parenchyme rema-
nié par une prolifération polymorphe, essentiellement
constitué d’ histiocytes et d’ une réaction lymphoplasmo-
cytaire.

Les histiocytes proliférants avaient des aspects d’ empéri-
polése (présence de cellules lymphoides a I’ intérieur du
cytoplasme). Au niveau du ganglion, | architecture était
conservée mais avec une dilatation considérable des sinus
qui étaient identiques a celle observée dans lathyroide. Ces
aspects évoquaient ceux de la maladie de ROSAI
DORFMAN.

Le traitement avait consisté en une chimiothérapie asso-
ciant en J1 : cyclophosphamide 600 mg/m2, doxorubicine
40 mg/m2, vincristine 2 mg en dose totale et de J1 2 J5 :
prednisone 60 mg/jour. Six cures ont été ainsi réalisées
avec une réponse clinique compléte. Le bilan d'évaluation
réalisé en octobre 1995, soit 4 mois apreés la fin de la der-
niére cure de chimiothérapie montrait a |’ échographie
cervicale une thyroide de taille normale : lobe droit 60 x 25
X 25 mm, lobe gauche 60 x 20 x 25 mm et pas d’ adénopa-
thie repérable. La VS était normalisée a8 mm ala premie-
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re heure. Six mois plus tard en avril 1996, apparition d’ une
adénopathie axillaire gauche de 3 cm de diamétre environ
non sensible et fixée. Une nouvelle échographie cervicale
confirmait la reprise évolutive avec notamment une aug-
mentation de la taille des lobes thyroidiens : 1obe gauche
65 x 30 X 25 mm, lobe droit 75 x 30 x 25 mm et présence
de 6 adénopathies jugul o-carodiennes droite et gauche de
taille variant entre 10 mm et 16 mm. La V'S était 4 100
mm. Une radiothérapie externe a été réalisée délivrant 2 x
2 Gy (dose totale 4 Gy ) par des photons gamma au cobalt
60 par deux champs antérieur et postérieur permettant
d’ obtenir une réponse compl éte pendant une durée de 13
mois. En juin 1997, nouvelle récidive ganglionnaire
axillaire gauche de 6 cm, axillaire droite de 2,5 cm et
cervicale gauche de 2,5 cm. Une seconde série d'irradition
de 2 x 2 Gy réalisée n' a pas apporté de réponse compl éte et
une dose de 40 Gy a alors été délivrée. Actuellement la
patiente va bien et est en rémission compléte un an aprés la
findeI'irradiation.

COMMENTAIRESET DISCUSSIONS

L’ étiopathogénie du ROSA| DORFMAN demeure incon-
nue. Aucun agent pathogéne bactérien, parasitaire, viral ou
mycosique N’ apu étre directement incriminé (2).

L’ atteinte des ganglions cervicaux est la plus fréguente,
réalisant une hypertrophie considérable et pouvant persister
plusieurs mois ou plusieurs années avec un aspect lympho-
mateux (3). Cependant des atteintes extra ganglionnaires
peuvent s observer et tous les tissus peuvent étre touchés
(2). Lorsgue les adénopathies sont de siege cervical isolé,
une localisation extra ganglionnaire est retrouvée dans 30 a
40 % (6) a |’ exemple de cette observation ou I’ on a une
atteinte thyroidienne associée. Des signes inflammatoires
chroniques sont souvent présents : leucocytose, anémie,

vitesse de sédimentation accél érée, hypergammag|obuliné-
mie (3, 4, 5). Les anomalies sont trés variées : auto-anti-
corps antiplaguettes, Ac anti-nucléaires, glomérulonéphri-
tes, syndrome de WISKOTT ALDRICH, facteurs rhuma-
toides positifs, myélome alg A gamma (4, 6).
Histologiquement, I’ envahissement ganglionnaire est
partielle ou massive. L’infiltration est faite principalement
d’ histiocytes, des lymphocytes phagocytés ainsi que des
polynucléaires neutrophiles et des globules rouges (2, 3).
Parfois |a prolifération histiocytaires aboutit a la destruc-
tion de I’ architecture ganglionnaire. L’ évolution est béni-
gne dans la plupart des cas. Cependant un petit groupe de
patients ont une forme agressive et chronique de ROSAI
DORFMAN pouvant aboutir au déces (1). A I’ heure
actuelle, il n'y a pas d éude faite sur le traitement systé-
matique de cette maladie. L e traitement n’ apparait pas
nécessaire dans la majorité des cas dans la mesure ou cette
affection n’entrave ni lavie ni une fonction vitale (5).
Habituellement la radiothérapie est réservée aux formes
évolutives ou en cas de menace d’une fonction vitale :
compression médullaire, trouble respiratoire. Les doses
délivrées sont trés variées, allant de petites doses (moins de
10 Gy) a des doses plus élevées (plus de 50 Gy). Dans la
littérature aucune publication ne précise la dose moyenne a
délivrer. Pour ce cas clinique, une réponse compléte a été
obtenue dans un premier temps avec une dose totale de 4
Gy puis secondairement apres une re-irradiation de 40 Gy.

CONCLUSION

Le malade de ROSAI DORFMAN en évolution nécessite
un traitement. Ce traitement idéal reste encore a définir.
Pour I’ heure, elle semble étre radiosensible et |a radiothéra-
pie est utile dans ces conditions et peut apporter une excel-
lente réponse clinique et fonctionnelle.
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