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ABSTRACT: Rosai-Dorfman disease (RDD), or sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy (SHML), is a rare idiopathic 

disorder with unknown etiology. The présentation of RDD is painless bilateral cervical lymphadenopathy. Extranodale RDD 

without nodale involvement is very rare. Isolated form to the bone occurs in only 2% of patients. We report a rare case of RDD 

revealed by left radius involvement in an infant aged 21 months with lung involvement in the assessment of extension, treated 

with chemotherapy with good outcome. Bone involvement is rare, hence the interest in knowing the different etiological 

diagnoses in order to make the rapid diagnosis and start the appropriate treatment. 
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RÉSUMÉ: La maladie de Rosai-Dorfman (MRD), ou histiocytose sinusale avec lymphadénopathie massive, est une pathologie 

rare, d’étiologie inconnue. La clinique se manifeste le plus souvent par des adénopathies cervicales indolores. La localisation 

extra ganglionnaire sans atteinte ganglionnaire est très rare. La forme isolée dans l'os ne se voit que chez 2% des patients. 

Nous rapportons un rare cas de MDR Révélé par une atteinte du radius gauche chez un nourrisson âgé de 21 mois avec la 

présence de localisation pulmonaire au bilan d’extension, traité par chimiothérapie avec bonne évolution. L’atteinte osseuse 

est rare, d’où l’intérêt de connaitre les différents diagnostics étiologiques afin de poser le diagnostic rapide et de débuter le 

traitement adéquat. 

MOTS-CLEFS: maladie de Rosai-Dorfman, lésion osseuse, nourrisson, atteinte pulmonaire. 

1 INTRODUCTION 

La maladie de Rosai-Dorfman (MRD) nommé aussi "histiocytose sinusale avec lymphadénopathie massive" est une 

Histiocytose non Langerhancienne, rare et bénigne [1-6]. Elle est différente des autres pathologies malignes comme le 

lymphome et l’histiocytose Langerhancienne par l’histologie et l’étude immuno-histochimique. Elle est généralement 

spontanément résolutive et disparaît spontanément, nécessitant rarement un traitement systémique [7]. Les lésions 

squelettiques isolées sont extrêmement rares, elles ne constituent que 2% des cas [4]. 

Nous rapportons un cas rare de MRD révélé par une atteinte osseuse, du radius gauche. 

2 OBSERVATION 

Garçon âgé de 21 mois, sans antécédents pathologiques particulier, admis pour une tuméfaction de l’avant-bras gauche. 

L’examen clinique a révélé la présence d’une tuméfaction chaude au niveau de l’avant-bras gauche, s’étendant au poignet, 
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douloureuse à la palpation, sans déficit vasculo-nerveux ni ouverture cutanée. L’examen général a mis en évidence une fièvre 

à 38, 5 °C, une hépatomégalie. Par ailleurs, le reste de l’examen somatique était sans particularités. 

Le bilan biologique a objectivé un syndrome inflammatoire, une vitesse de sédimentation accélérée à 101 mm à la première 

heure et supérieure à 120 mm à la 2ème heure, l’électrophorèse des protéines objectivant une hyper gammaglobulinémie, 

l’hémogramme et l’ionogramme sanguin sont normaux en dehors d’une hypoalbuminémie à 17 g/l. Le bilan de système 

(fonction rénale, bilan hépatique complet), le médullogramme sanguin et la biopsie ostéo-médullaire sont normaux. 

Le bilan radiologique a objectivé une ostéolyse totale du radius gauche (Fig.1), une ostéolyse à l’emporte-pièce au niveau 

du crane (Fig. 2), et une ostéolyse des deux extrémités inferieure des deux fémurs, la radiographie thoracique a mis en évidence 

des nodules pulmonaires. La tomodensimètrie a objectivé un poumon multi-nodulaire, une hépatomégalie, des multiples 

lésions ostéolytiques ovalaires, bien limitées, à marge sclérotiques intéressant le vertex, les têtes fémorales, les toits de cotyles 

et les os iliaques en bilatérales (Fig. 3). 

L’étude histologique de la biopsie osseuse a mis en évidence un parenchyme osseux qui est massivement infiltré par de 

nombreux macrophages et par des cellules géantes, disposés en nappe diffuse et comportant dans leur cytoplasme des 

polynucléaires neutrophiles et éosinophiles, l’étude immuno-histochimique a été réalisé, elle a montrée l’expression du CD163 

et de la PS100 par les cellules, donc le diagnostic d’une histiocytose non Langerhancienne hémophagocytaire type Rosai-

Dorfman été retenue. 

Sur le plan thérapeutique le patient a reçu une chimiothérapie conventionnelle pendant une année, à base de prednisone 

par voie orale à la dose de 40 mg/m²/jour pendant un mois, avec diminution progressive sur deux semaines, Vinblastine à la 

dose de 6 mg/m²/jour en bolus aux jours J1, J8, J15, J22, J29, J35. L’évaluation du traitement à la 7ème semaine a objectivé une 

régression des lésions, l’entretien a débuté après le traitement initial dès la huitième semaine. La durée totale du traitement 

est de 12 mois incluant la période d’induction. 

L’évolution est marquée par une rémission complète avec une surveillance régulière clinique et radiologique et un recule 

de 7 ans sans récidive. 

 

Fig. 1. Radiographie du membre supérieur gauche objectivant des lésions ostéolytiques osseuses au niveau du radius gauche 
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Fig. 2. Radiographie du crâne profil objectivant des lésions osseuses à l’emporte-pièce au niveau du vertex 

 

Fig. 3. Images scannographiques (A et B) de reconstruction 3D du crâne objectivant des lésions osseuses lytiques au niveau du 

vertex 

3 DISCUSSION 

La MRD est une pathologie rare, dans sa forme typique, elle présente une lymphadénopathie cervicale massive et indolore 

causée par l'accumulation des lymphocytes et des histiocytes qui distendent les nodules lymphoïdes [5]. Elle affecte 

généralement l’adulte jeunes et l’adolescent, bien que toute tranche d'âge peut être affectée. Elle semble avoir une incidence 

plus élevée chez les personnes d'origine africaine [8]. Son étiologie est inconnue, cependant, plusieurs agents pathogènes 

viraux comme le HHV6, le parvovirus B19 et le virus d’Epstein Barr ont été considérés comme probablement déclencheurs de 
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la maladie [9, 10]. Par ailleurs, on note l’association de la MRD et plusieurs pathologies comme le lupus érythémateux 

disséminé, l’anémie hémolytique auto-immune, l’arthrite juvénile idiopathique et le virus d’immunodéficience humaine [11]. 

Bien que la plupart des patients présentent une atteinte ganglionnaire, l'atteinte extra ganglionnaire survient chez plus de 

40% des patients [9]. Presque tous les organes peuvent être affectés et l’atteinte ganglionnaire n'est pas toujours présente, 

élargissant ainsi l’expression clinique de la maladie qui a une prédilection pour les tissus de la tête et du cou, 10 à 20% des 

patients ont une atteinte des voies aérodigestives supérieures, y compris les cavités nasales et orales et les sinus para nasaux 

[8, 12]. L'atteinte des orbites ou du système nerveux central est moins fréquente (5 à 10%). La forme isolée dans l'os ne se voit 

que chez 2% des patients [4]. La rareté de la maladie et, de la présentation extra ganglionnaire isolée créent ainsi une difficulté 

du diagnostic [5]. Quel que soit la présentation clinique de la MRD, elle s’accompagne souvent d’une fièvre intermittente, 

rarement d’une altération de l’état général et exceptionnellement d’une organomégalie [13]. 

L’atteinte osseuse de la MRD, se caractérise par une tuméfaction progressive de la région atteinte, d’une douleur et une 

sensibilité occasionnelle [6]. Elle peut être secondaire à l'extension des lésions des tissus mous [8, 14]. Elle concerne tous les 

os. Cependant, les lésions des os longs, du crâne et de la colonne vertébrale sont les plus fréquentes [5]. Lorsqu'elles sont 

présentes dans les os longs, les lésions peuvent être localisées dans tous les sites, notamment les sites métaphysaires, 

diaphysaires ou épiphysaires [14]. Plusieurs lésions peuvent exister dans le même os ou éparpillé dans tout le squelette osseux 

[6.14]. Dans la littérature, un total de 14 cas de MRD osseuse sans atteinte ganglionnaire a été rapporté chez des enfants [15]. 

Dans notre cas, l’atteinte osseuse lytique du radius gauche, a évoqué en premier lieu une ostéomyélite du membre supérieure 

gauche, mais devant la présence de l’hépatomégalie et du syndrome inflammatoire et le bilan radiologique qui a objectivé de 

multiples lésions osseuses lytiques intéressant presque tout le squelette osseux, à ce moment le diagnostic a été redressé 

initialement vers une histiocytose Langerhancienne, seule l’étude anatomopathologique et immuno-histochimique a confirmé 

le diagnostic de la maladie de Rosai Dorfman. 

Sur le plan biologique, un syndrome inflammatoire, une hyperleucocytose et une anémie hémolytique auto-immune sont 

souvent retrouvés [16, 17, 18]. L'aspect radiographique des lésions osseuses est le plus souvent confondu avec les lésions de 

l’histiocytose Langerhancienne (LCH) [5, 8]. Contrairement aux lésions de LCH, qui ont des limites sclérotiques, les lésions de 

la MRD présentent des limites nettes ou floues et disparaissent généralement sans laisser de sclérose [4, 5, 19]. L’étude 

histologique décrit les lésions de la MRD comme des histiocytes phagocytaires dendritiques de type Langerhans et non 

Langerhans [20]. La confusion est due à l'immunohistochimie inhabituelle des cellules car elles se colorent positives par le S100, 

contrairement aux histiocytes typiques [21], elles sont négatives pour CD1a, une protéine exprimée par les cellules de type 

Langerhans. Le diagnostic différentiel comprend toutes les pathologies qui se manifestent par des atteintes osseuses telles que 

le sarcome et les métastases d'autres tumeurs malignes et l’histiocytose Langerhancienne (LCH) [8, 9, 22, 23, 24]. 

La maladie de Rosai-Dorfman disparaît souvent spontanément, mais la gravité des symptômes peut indiquer la mise en 

place d’un traitement [15]. Une régression complète des lésions est décrite par chimiothérapie, en association avec les 

corticoïdes (prédnisone) [3, 25, 26]. Pulsoni et al a démontré que la chirurgie et la radiothérapie étaient les plus efficaces parmi 

les moyens thérapeutiques [3]. Néanmoins, la chirurgie n’est indiquée que si les lésions de la MRD menacent le pronostic 

fonctionnel [5]. Dans notre cas, le traitement chirurgical n’a pas été indiqué vu la destruction totale du radius gauche. 

Le pronostic est réservé lorsque le patient présente une atteinte ganglionnaire associée à une atteinte multiviscérale telle 

que le foie, le rein ou le poumon [4]. Le pronostic à long terme des lésions osseuses est généralement meilleur [6]. 

4 CONCLUSION 

L’atteinte osseuse est rare dans la MRD, d’expression clinique riche, le diagnostic repose sur la suspicion clinique, 

radiologique et confirmé par les examens histologiques. Généralement, le pronostic de l’atteinte osseuse est favorable, le 

traitement n’est pas toujours indiqué en premier intention. 
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