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Résumé

La maladie d’Erdheim-Chester est une maladie rare. C’est une histiocytose non lan-
gerhansienne qui affecte de nombreux organes avec des localisations osseuses, rétro 
péritonéales, pulmonaires, cardiovasculaires, neurologiques et orbitaires. Le diagnostic 
est souvent porté au cours de la 5e décennie avec un immunomarquage positif pour le 
CD68 et négatif pour le CD1a.

Nous décrivons le cas d’un patient présentant un épanchement pleural et péricardique 
conduisant à une tamponnade.
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Abstract

Erdheim-Chester is a rare disease. It is a non-Langerhansian histiocytosis which af-
fects many organs with bone, retroperitoneal, pulmonary, cardiovascular, neuro-
logical and orbital locations. The diagnosis is often made in the 5th decade with a 
positive immuno staining for CD68 and negative for CD1a. 

We describe the case of a patient with pleural and pericardial effusion leading to 
tamponade.
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Introduction 
La maladie d’Erdheim-Chester est une forme rare mais de plus 
en plus reconnue d’histiocytose à cellules non Langerhansiennes. 
C’est une maladie systémique avec une prédilection pour les os 
longs, le système cardiovasculaire, le rétro péritoine, le système 
nerveux central et les glandes endocrines [1].

Nous rapportons le cas d’une observation avec localisation car-
diovasculaire.

Observation 
Patient S.H âgé de 64 ans diabétique, et tabagique sevré il 
y a 33 ans. Il était suivi un an plus tôt en médecine interne 
pour une exophtalmie bilatérale progressive avec une IRM 
orbitaire qui évoquait un méningiome intra orbitaire bila-
téral. Au cours de son hospitalisation le patient a présenté 
une dyspnée d’apparition brutale, la radiographie du tho-
rax retrouvait une cardiomégalie avec à l’échocardiogra-
phie un épanchement péricardique de grande abondance 
et une masse de l’oreillette droite.Un drainage chirurgical 
avec biopsie de la masse retrouvait un tissu fibro-graisseux 
siège d’un infiltrat inflammatoire polymorphe (histiocytes, 
Lympho-plasmocytes et polynucléaires neutrophiles).

Un bilan d’extension avec un scanner thoraco-abdomi-
no-pelvien et cérébral sans et après injection de produit 
de contraste a été réalisé, montrait une infiltration pé-
ri-aortique circonférentielle homogène de l’aorte thora-
cique et abdominale étendue aux troncs supra aortiques 
ainsi qu’aux principales artères nées de l’aorte sous dia-
phragmatique(artères et veines rénales et artère mésen-
térique supérieure) sans conséquences cliniques et une 
masse pseudo-tumorale de l’oreillette droite engainant les 
artères coronaires (Fig1).

   

nerf optique (amblyopie et atrophie optique à droite), 
unsyndrome bulbaire avec troubles de la phonation et de 

À l’étage abdominal on retrouvait une infiltration tissu-
laire péri rénale et sinusale réalisant l’aspect de « reins 
chevelus» associée à une masse infiltrante mésentérique 
faiblement rehaussée (Fig. 2). La TDM cérébrale révélait 
des masses rétro orbitaires responsables de l’exophtalmie 
(Fig.3).En fenêtrage osseux on ne retrouvait pas de lésions 
osseuses patentes.

L’association de tous ces signes radiologiques nous a 
conduits à évoquer le diagnostic de granulomatose d’Erd-
heim-Chester. La relecture des prélèvements histologiques 
et l’immuno-marquage montraient un infiltrat inflamma-
toire polymorphe riche en plasmocytes réactionnels CD68 
positif, PS 100 négatif et CD1a négatif. 

Figure 2. Tomodensitométrie abdominale (coupe axiale) 
: infiltration symétrique de la graisse péri rénale et des 
fascias péri rénaux réalisant un aspect de « rein chevelu » 
englobant les sinus. L’origine des artères rénales est engai-
née dans la fibrose. Infiltration de la graisse mésentérique 
réalisant l’aspect de pseudo masse (flèche).

Figure 3.Masses rétro orbitaires bilatérales hypo denses 
responsable d’une exophtalmie Grade 3, d’une infiltration 
des nerfs optiques et des muscles oculomoteurs.

Figure 1.(a) Manchon péri-aortique (coatedaorta) étendu 
aux troncs supra aortiques et à l’aorte descendante sur une 
coupe sagittale oblique de scanner thoraco-abdominal 
injecté.(b) Coupe axiale montrant une masse engainant 
l’artère coronaire gauche (flèche rouge) avec un aspect de 
pseudotumeur de l’oreillette droite (étoile en c)- (d) Coupes 
axiales en fenêtrage parenchymateux retrouve un épaissis-
sement des septas inter lobulaires plus marqué aux bases, 
associés à un épanchement pleural de moyenne abondance 
à droite.
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Discussion
La maladie d’Erdheim-Chester est une histiocytose non 
langerhansienne (HNL) multisystémique tardivement évo-
quée en raison de sa rareté.

Décrite pour la première fois en 1930 par l’anatomopa-
thologiste viennois Jakob Erdheim et son élève américain 
William Chester [2]. Avec 500 cas publiés dans la littéra-
ture, la maladie est fréquente entre 40 et 70 ans  avec une 
prédominance masculine [1-2].

Le diagnostic de certitude est histologique,il s’agit d’un 
infiltrat histiocytaire à cytoplasme spumeux, de cellules 
géantes polynucléées chargées de lipides,ces histiocytes 
expriment le CD68 mais pas le CD1a [3].

Son tableau clinique est varié et peu spécifique :infiltra-
tion des os longs à l’origine de douleurs, une exophtalmie, 
un diabète insipide, une atteinte pulmonaire interstitielle 
ainsi qu’une fibrose rétro péritonéale. Les signes neurolo-
giques et cardiaques  conditionnent le pronostic de la ma-
ladie [1]. L’atteinte cardiovasculaire est souvent mécon-
nue, asymptomatique ou se manifeste par une dyspnée. 
L’imagerie comme dans notre cas montre un engainement 
péri-aortique et péri-adventielle circonférentiel homogène 
non sténosant de l’aorte thoracique et abdominale réali-
sant un manchon péri-aortique (coatedaorta).L’extension 
vers les branches aortiques est fréquente et peut affecter 
les troncs supra aortiques et les artères coronaires dont 
l’obstruction est responsable d’infarctus du myocarde. 

 L’insuffisance cardiaque peut survenir suite à l’infiltration 
du myocarde sous forme de pseudo tumeurs de l’oreillette 
droite et du sillon atrio-ventriculaire[4].

De nombreux auteurs ont rapporté la tamponnade dans la 
maladie d’Erdheim-chester, c’est l’une des causes les plus 
fréquentes de décès et de morbidité chez ces patients [5].

Notre patient a survécu a cette complication grave qui 
était secondaire à l’infiltration et à l’épanchement péri-
cardique de grande abondance  [6-7].

La localisation osseuse est constante dans la maladie HNL. 
L’aspect radiologique typique est celui d’une ostéosclé-
rose bilatérale et symétrique des métaphyses et diaphyses 
des os longs touchant  l’extrémité distale du fémur et 
proximale du tibia. L’atteinte osseuse chez notre patient 
était absente sur le scanner et les radiographies standards.

La fibrose rétro péritonéale de localisation péri rénale réa-
lise l’aspect typique de « reins chevelus ». En IRM, elle est 
en hypo signal T1 et T2. Cette fibrose engaine les urètres 
lombaires et est à l’origine d’une dilatation des cavités 
rénales, l’infiltration des artères rénales peut conduire à 
une hypertension réno-vasculaire[8].

L’IRM est la modalité de choix pour évaluer les lésions neu-
rologiques. L’infiltration rétro-orbitaire responsable d’une 
exophtalmie peut conduire à long terme à une cécité. L’at-
teinte de l’axe hypothalamo-hypophysaire se manifeste 
essentiellement par un diabète insipide[9] . 

Des masses durales uniques ou multiples, des épaississe-
ments pachyméningés peuvent être observés  au niveau de 
la faux du cerveau, de la tente du cervelet et de la région 
sellaire avec souvent  une atteinte  bilatérale et symé-
trique des noyaux dentelés et du pont[10].

L’atteinte pleuropulmonaire se traduit sur la TDM haute 
résolution par un syndrome interstitiel caractérisé par un 
épaississement des septas interlobulaires, des opacités 
centro- lobulaires et un épanchement pleural avec une 
évolution vers la fibrose pulmonaire.

D’autres localisations beaucoup plus rares ont été décrites 
:une atteinte cutanée sous forme de xanthomes périorbi-
taires, des localisations testiculaires et thyroïdiennes .

À ce jour, divers traitements ont été administrés pour ten-
ter d’obtenir une rémission ou une stabilisation de la mala-
die. La corticothérapie et l’interféron-α sont couramment 
utilisés .

Une péricardiocentèse ou un drainage chirurgical en ur-
gence sont nécessaires en cas d’épanchement péricar-
dique de grande abondance.

 

Conclusion
La maladie d’Erdheim-Chester est une forme rare d’his-
tiocytose non langerhansienne multi systémique associant 
des localisations osseuses et extra osseuses.

L’infiltration péricardique avec épanchement est l’at-
teinte cardiaque la plus fréquente, très évocatrice cause 
de décès et de morbidité par tamponnade.

Le diagnostic de certitude est anatomopathologique avec 
la présence d’histiocytes spumeux au sein d’un infiltrat 
xanthogranulomateux et d’un immuno-marquage positif.

Conflits d’intérêt
les auteurs déclarent n’avoir aucun conflit d’intérêts.
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