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Apport de la cyto-anatomopathologie dans le diagnostic de la maladie de
Rosai-Dorfman ganglionnaire a l'Hopital National de Zinder: a propos
d’'un cas.
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Mots-clés Résumé

Cyto- Introduction : la maladie de Rosai-Dorfman-(MRD) est une histiocytose non tumorale

Anatomopathologie; rare, souvent confondue avec des pathologies comme la tuberculose ou les lymphomes.

Maladie de Rosai- Son diagnostic repose sur des critéres cliniques, cytologiques et histologiques. L’objectif

Dorfman ; de cette étude était de rapporter un cas de MRD diagnostiqué a la cyto

Ganglionnaire ; anatomopathologie.

Hépital National de  Observation : Un adolescent de 16 ans a présenté des adénopathies cervicales

Zinder. chroniques, associées a une fievre persistante, un amaigrissement et une anémie. Cette
symptomatologie a persisté, malgré six mois de traitement antituberculeux. Cet échec
thérapeutique a motivé la réalisation d’un bilan dont la cytologie ganglionnaire, qui a
mis en évidence un tissu ganglionnaire dont I'architecture est effacée, par des couches
diffuses d’histiocytes associé a des cellules lymphoplasmocytaires et quelques cellules
géantes multinucléées. Le fort grossissement, a objectivé des images caractéristiques
d’empéripoleése. L'histologie puis I'immunohistochimie ont confirmé le diagnostic de la
maladie de Rosai-Dorfman.
Conclusion : Au cours de la MRD en milieu a faibles ressources techniques, la cytologie
présente un grand intérét en matiére d’orientation diagnostique. La cyto
anatomopathologie permet de dissiper le doute en cas de difficulté diagnostique.

Keywords Abstract

Cyto- Introduction: Rosai-Dorfman disease (RDD) is a rare non-tumor histiocytosis, often

anatomopathology;  confused with conditions such as tuberculosis or lymphoma. Its diagnosis is based on

Rosai-Dorfman
disease; Lymph node;
Zinder National

Hospital.

clinical, cytological, and histological criteria. The aim of this study was to report a case
of RDD diagnosed by cytopathology.

Observation: A  16-year-old adolescent presented with chronic cervical
lymphadenopathy, associated with persistent fever, weight loss, and anemia. These
symptoms persisted despite six months of anti-tuberculosis treatment. This therapeutic
failure led to a workup, including lymph node cytology, which revealed a lymph node
tissue with effaced architecture, showing diffuse sheets of histiocytes associated with
lymphoplasmacytic cells and a few multinucleated giant cells. High power
magnification showed characteristic images of emperipolesis. Histology and subsequent

immunohistochemistry confirmed the diagnosis of Rosai-Dorfman disease.

1438



Seriba Cl et al. J Sah Sci Santé (2025), vol 05 (1) : 1438-1443

ISSN : 1859-5162

Conclusion: In the diagnosis of MRD in settings with limited technical resources,

cytology is of great value in guiding the diagnosis. Cytopathology can help to resolve

doubts in cases where diagnosis is difficult.

Introduction

Connue depuis 1965, grace aux travaux de
Destombes, poursuivis en 1969 par ceux de
Rosai et Dorfman, la maladie de Rosai-
Dorfman-Destombes ~ (MRDD) est une
prolifération histiocytaire non néoplasique,
affectant  principalement les ganglions
cervicaux [1-3]. Il s’agit d’une pathologie rare,
pouvant poser des défis diagnostiques,
notamment en raison de son polymorphisme
clinique et de sa similitude avec d'autres
pathologies, comme la tuberculose et les
lymphomes [1-5]. Sa reconnaissance permet
d’éviter une prise en charge inadaptée des
patients [6]. Elle se manifeste le plus souvent
par une adénopathie massive, généralement
cervicale, indolore, mais peut toucher d’autres
localisations [1-8]. Au plan histologique,
I'histiocytose est associée a des images
d’empéripolese ou lymphocytophagocytose [1-
11]. Nous rapportons ici, un cas observé chez un
adolescent, histologiquement confirmé a
I"'Hopital National de Zinder, apres I'échec d'un
protocole antituberculeux standard, suivi

pendant 6 mois.

Observation

Un patient, agé de 16 ans, de sexe masculin, de
race noire, ainé d’une fratrie de six (06) enfants
et sans antécédent particulier, a présenté des
adénopathies cervicales, indolores et
d’évolution chronique. Il s’y est associé¢ une
fievre dont la persistance a contribué a motiver
I'évocation de la tuberculose ganglionnaire.
Ainsi, le protocole antituberculeux en fonction
du poids de patient a base de 2RHZE
(rifampicine, isoniazide, pyrazinamide,
éthambutol) et 4RH (rifampicine, isoniazide) a
été instauré et suivi pendant 06 mois, sans

amélioration. II a été noté aussi, un

amaigrissement évalué a 10% du poids, ainsi
que la persistance et I’augmentation du volume
des adénopathies cervicales, le tout, dans un
contexte d’anémie hémolytique ayant motivé
plusieurs transfusions, avant sa référence a
I'Hopital National de Zinder, ou il a été
hospitalisé au service d’"Hématologie clinique.

L’examen physique a retrouvé un patient
conscient, dont I'état général est altéré
(OMSII), avec des paquets ganglionnaires
cervicaux bilatéraux, d’environ 5 cm de
diameétre, fermes, indolores sans tendance a la

fistulisation (Figure 1).

Figure 1 : Région latéro-cervicale gauche abritant des

adénopathies (Tétes de fléche).
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11 a aussi été noté une paleur conjonctivale, avec
des perturbations des fonctions
hémodynamique et ventilatoire ; des céphalées
et des troubles visuels, avec un déficit
neurologique gauche a type dhémiplégie
d’évolution chronique. Ce tableau clinique,
soutenu par 1'Histoire haut-décrite, a motivé la
réalisation d'un bilan comprenant la biologie,
I'imagerie et la cytologie, toutes suivies d'une
biopsie ganglionnaire pour étude anatomo-
pathologique. Le bilan a objectivé a la
biologie, une hyperleucocytose (12500 GB/mm?3
de sang), une anémie normocytaire (Hb a
82g/dl, VGM a 85 fl), une vitesse de
sédimentation  érythrocytaire élevée (80
mm/1h) et une CRP quantitative a 125 mg/1 ; les
sérologies VIH et hépatites B et C étaient
négatives. Le scanner cérébral a retrouvé un
aspect en faveur d'un double foyer de cavité
porencéphalique hémisphérique, sus-tentoriel
droit, avec atrophie cortico-sous corticale. La
cytologie du frottis ganglionnaire, réalisée par
cytoponction a l'aiguille fine, et colorée au
MGG a mis en évidence la présence des grands
histiocytes avec des images d’empéripolese
(Figure 2). La biopsie ganglionnaire a ramené
un fragment dont l’analyse macroscopique a
trouvé une couleur blanchatre, une consistance
ferme et des remaniements nécrotico-

hémorragiques (Figure 3A).

A.
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Figure 2: Micrographie cytologique d'un frottis
ganglionnaire (MGG x 100) montrant un histiocyte
(fleches), avec phénomene lymphocytophagocytose ou

empéripolese (étoiles).

L’analyse microscopique du fragment sus
décrit a montré, au faible grossissement, un
tissu ganglionnaire dont I'architecture est
effacée, par des couches diffuses d’histiocytes,
s’étendant dans le para cortex et entourant les
follicules corticaux préservés. Il s’y est associé
de nombreuses cellules lymphoplasmocytaires
et quelques cellules géantes multinucléées. Le
fort grossissement a objectivé des images de
lymphocytophaocytose (ou empéripolese) au
niveau de certains histiocytes (Figure 3B). Tous
ces éléments cellulaires sont disposés dans un
stroma amyloide. Il est a noter qu’il n'a pas été
observé de nécrose caséeuse ni de cellules

géantes de type Langerhans.

B. (HE x 40)

Figure 3 : A-Macroscopie : Section ganglionnaire avec des remaniements nécrotico-hémorragiques (étoile).

B-Microscopie : Histiocytes phagocytant des cellules lymphoplasmocytaires (tétes de fléche).

L’étude immunohistochimique avait fait appel
a deux marqueurs, I'anticorps anti PS100 et
I'anticorps anti-Cycline D1. Ainsi, les cellules

histiocytaires avaient montré une expression

(coloration maronne) diffuse du premier
marqueur (Figure 4 A), mais focale du second
(Figure 4 B).
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A. S100 x 40
Figure 4 : Micrographies immunohistochimiques montrant des histiocytes exprimant la S100 (A) et la Cycline D1

(B).

Tout le panel (CD68, CD163, CDla, CD207,
Kappa/Lambda,...) n'a pas été testé pour
insuffisance de moyen financier. La présence
d’empéripolese a l'étude histologique appuie
fortement le diagnosticc Au terme des
investigations a notre portée, le diagnostic de la
maladie de Rosai-Dorfman ganglionnaire avait
été retenu.

Le paysage thérapeutique de la maladie de
Rosai-Dorfman est limité a [l'utilisation
d'emblée de glucocorticostéroides dans nos
pays a ressources limitées. Apres confirmation
diagnostique notre patient avait bénéficié d'un
bolus de cinq (05) jours de solumédrol injectable
en intraveineuse a forte dose qui avait permis
d’améliorer le tableau clinique.

Les données ont été collectées, analysées et
discutées  conformément  aux  criteres
d’inclusion et de non-inclusion décrits dans la

méthodologie.

Discussion

Les données de la littérature scientifique
notifient une prédominance masculine et une
fréquence de la MRD chez les jeunes adultes
d’ascendance africaine. Notre cas vient
corroborer ce constat, de par l'age de notre
patient. De méme, cette corroboration est
maintenue en ce qui concerne le site et la
symptomatologie [3 ; 12-13].

Le mécanisme physiopathologique de la MRD
n’est pas encore €élucidé. Cependant, plusieurs
facteurs sont incriminés par d’autres auteurs.

Notamment les facteurs génétiques a type de

B. Cycline D1 x 40

mutations dans le gene SLC29A3 [14-16]; les
facteurs réactionnels non clonaux (en effet, la
MRD est classée dans le groupe d’histiocytoses
réactionnelles, en raison non seulement de
I’atteinte ganglionnaire observée dans 90 % des
cas, de sa cible incluant les adultes jeunes, de
son évolution spontanément favorable, mais
également, de l'augmentation des cytokines
pro-inflammatoires) [14]; les  facteurs
dysimmunitaires (le VIH serait potentiellement
contributif a la pathogenése de la MRD, les
virus d’herpes, d'Epstein-Barr, le
cytomégalovirus) [14; 17]. Partant de la
symptomatologie clinique, le plus souvent sous
forme de  polyadénopathies  cervicales
volumineuses et indolores, parfois
accompagnées de fievre et d'un syndrome
inflammatoire  biologique, la  démarche
diagnostique implique I'analyse
anatomopathologique, dont les éléments
sont I'histologie et I'immunohistochimie [18].

L’étude immunohistochimique a révélé une
expression diffuse de la protéine 5100 au sein
des cellules histiocytaires volumineuses, ce qui
est fortement suggestif d’une prolifération
histiocytaire non langerhansienne. La positivité
de S100 bien que non spécifique, est un
marqueur sensible pour les cellules de Rosai-
Dorfman. Par ailleurs I'expression focale de la
cycline D1, bien que parfois observée dans
d’autres contextes a été rapporté de maniere
non spécifique dans la maladie de Rosai-
Dorfman, sans que cela traduise une
prolifération néoplasique. Les marqueurs

épidémiologiques, cliniques et paracliniques
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qui entrent dans le diagnostic différentiel nous
ont permis d’exclure la  tuberculose
(adénopathies unilatérales, granulome
gigantocellulaire, nécrose caséeuse, S100
négative) [19], le lymphome (adénopathies
persistantes, signes B, prolifération lymphoide
monoclonale, S100 négative), I'histiocytose a
cellules de Langerhans (lésions osseuses,
lésions cutanées, histiocytes a noyaux
réniformes, granulomes, éosinophiles, S100
forte) et I’adénite auto-immune (adénopathies
cervicales douloureuses, fébriles, parfois
arthralgies, zones de nécrose, apoptose, cellules
immunoblastiques, 5100 souvent négative).
Dans la localisation ganglionnaire de la MRD,
I'anatomopathologie permet de différencier
avec les autres affections ganglionnaires.
L’analyse microscopique du frottis sanguin
coloré au MGG a objectivé un infiltrat
inflammatoire lymphoplasmocytaire, parsemé
d’histiocytes, avec parfois des images de
cytolymphophagocytose ou empéripolese. Ces
images sont tellement caractéristiques que
certains auteurs ont proposé la cytologie par
aspiration a l'aiguille fine, comme moyen de
diagnostic rapide de la MRD [17]. Les résultats
de Thistologie et de Il'immunohistochimie
(selon la limite de nos moyens) se rapprochent
de ceux rapportés par Gaye A.M., a Dakar en
2023 ou 9 études immunohistochimiques, ont
été confirmés par 'expression du PS 100 [13].
La cyto-anatomopathologie a donc été d'un
grand apport dans notre cas. Cependant, cet
examen n'est pas disponible sur place a la
différence de la cytologie réalisée au sein de
notre institution hospitaliere. Notre contexte
d’exercice médical doit justifier la priorisation
et la systématisation de l'analyse cytologique
dans la démarche diagnostique de la MRD.
Conclusion

La maladie de Rosai-Dorfman-Destombes
(MRDD) est un trouble histioprolifératif qui se
caractérise par une lymphadénopathie. Elle est
un type d'histiocytose qui  apparait

généralement chez les enfants sous forme de

ISSN : 1859-5162

lymphadénopathie cervicale bilatérale. Elle
peut se manifester de différentes manieres,
selon 'emplacement de la lésion. Elle reste un
défi diagnostique important pour les cliniciens.
La cyto anatomopathologie permet de dissiper

les doutes en cas de difficulté diagnostique.
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