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Plaque solitaire du visage

La maladie de Rosai-Dorfman (RDF), est un trouble histiocytaire
bénin caractérisé par des Poly adénopathies diffuses, surtout cer-
vicales associées a une fievre. Les localisations extra ganglionnaires
sont fréquentes, parmi lesquelles la peau constitue un site fréquent
; toutefois les formes strictement localisées 4 la peau sont trés rare-
ment décrites dans la littérature. Nous rapportons une observation
de la maladie de RDF cutanée révélée par une plaque cutanée du
visage. Observation : Une patiente de 25 ans consultait pour une
plaque infiltrée érythémateuse du visage avec des Iésions papuleuses
rouges et jaunitres évoluant depuis 1 année, suivies par lappari-
tion de nodule sous cutané 6 mois aprés au niveau axillaire, sans
autres anomalies a lexamen clinique, biologique ou radiologique.
Une biopsie cutanée mettait en évidence initialement un processus
inflammatoire polymorphe granulomateux évoquant une tubercu-
lose ou sarcoidose. Différents diagnostics ont été évoqués chez la
patiente notamment acné, sarcoidose et tuberculose cutanée. Une
relecture des lames histologiques a mis en évidence une infiltration
histiocytaire avec image dempéripolese permettant de retenir le
diagnostic de la maladie de (RDF). En raison du préjudice esthé-
tique, la patiente a été traitée par corticothérapie générale associée
secondairement au méthotrexate entrainant une discréte améliora-
tion aprés 3 mois de traitement. Discussion : La maladie de RDF
est une affection rare, plus fréquente chez les enfants et les sujets
jeunes avec une légére prédominance masculine. Les atteintes extra
ganglionnaires peuvent se voir dans 43 % des cas, au premier rang
desquelles une atteinte cutanée (16 %), qui peut étre révélatrice. Les
formes strictement cutanées sans atteinte ganglionnaire sont plus
rarement rapportées et présentent des caractéristiques démogra-
phiques différentes avec un 4ge moyen de 46,7 ans et plus souvent
de sexe féminin. Les lésions cutanées sont non spécifiques et variées
entrainant une confusion avec dautres diagnostics. Lorientation
diagnostique par les cliniciens permet de rechercher des signes his-
tologiques évocateurs représentés par une importante infiltration
histiocytaire et des images dempéripolése. La prise en charge thé-
rapeutique nest toujours pas codifiée, de nombreux traitements ont
été tentés ; avec une réponse souvent médiocre. Notre cas illustre
les difficultés diagnostiques rencontrées dans cette pathologie, avec
un diagnostic souvent retardé, dautre part, il souleve les difficultés
de prise en charge thérapeutique méme si dans la plupart des cas
Iévolution est bénigne avec régression spontanée dans des délais
variables.
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Rosai-Dorfman’s disease (RDF), is a benign histiocy-
tic disorder characterized by painless cervical lym-
phadenopathy with fever. The extra nodal location
is frequent, including the skin; However, forms loca-
lized only to the skin are very rarely described in the
literature. We report a case of cutaneous RDF disease
revealed by solitary plaque of the face. Observation :
25-year-old woman consulted for erythematous infil-
trated plaque of the face with reddish yellow papules
evolving since 1 year followed by the occurrence of
subcutaneous nodule 6 months later at the axillary
site, without other abnormalities on clinical, biological
and radiological examination. An initial skin biopsy
showed a granulomatous polymorphic inflamma-
tory process. Various diagnoses were discussed in the
patient, including acne, sarcoidosis and cutaneous tu-
berculosis. Areview of the histological lesion revealed
histiocytic infiltration with image of emperipolesis al-
lowing to retain the diagnosis of the cutaneous Rosai
Dorfman disease. Because of the aesthetic prejudice
the patient was treated by steroid associated with
methotrexate. The evolution was marked by a slight
improvement after 3 months of treatment. Discussion :
RDF is a rare disease, more common in children and
young adults with a slight male predominance. Extra-
nodal localizations occur in 43% of cases , the most
common site is the skin, (16%), which can reveal the di-
sease, but The purely cutaneous form without lymph
node involvement is very rare and have different de-
mographic characteristics, with a median onset age
of 467 years and female predominance. Cutaneous
lesions are non-specific and varied causing confu-
sion with other diagnostics. Diagnosis orientation by
clinicians allows to search evocative histological signs
represented by an important histiocytic infiltration
and images of emperipolesis. Therapeutic manage-
ment is still not codified, numerous treatment have
been attempted; however, with often poor response.
Our case illustrates the diagnostic difficulties encoun-
tered in this pathology, with often delayed diagnosis,
on the other hand, it raises the difficulties of therapeu-
tic management even if in most cases the evolution
is benign with spontaneous regression in variable
delays.
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Introduction :

La maladie de Rosai-Dorfman (MRD), également
connue sous le nom dhistiocytose sinusale avec lym-
phadénopathie massive, est une histiocytose non lan-
gerhansienne décrite pour la premiére fois en 1965 par
Destombes ! et reconnue par Rosai et Dorfman en 1969
comme une entité anatomo-clinique bien distincte ..
Elle est caractérisée par des polyadénopathies diffuses,
surtout cervicales associées a une fievre, un syndrome
inflammatoire, une hyper gammaglobulinémie et une
hyper leucocytose Pl. Les atteintes extra ganglionnaires
sont fréquentes avec une prédilection pour la peau ; ce-
pendant, les formes exclusivement cutanées ne sont que
trés rarement décrites 1,

Nous rapportons une observation de la maladie de RDF
cutanée, révélée par une plaque cutanée initiale isolée
du visage.

Observation :

Une patiente de 25 ans ayant pour seuls antécédents un
ulcére gastrique traité consultait pour une plaque érythé-
mateuse infiltrée du visage évoluant depuis plus d‘un an
ayant débuté par des papules de couleur variable, suivies
6 mois plus tard par un nodule sous cutané au niveau
axillaire dans un contexte général conservé.

Lexamen clinique objectivait une plaque érythémato
violacée infiltrée légérement, prurigineuse, localisée au
niveau du maxillaire gauche de 4 cm du grand axe aux
contours irréguliers et surmontée de papules de couleur
allant du jaune au rouge brun (figure 1).

Figure 1 : Plaque érythémato-violacée infiltrée au niveau du maxillaire
gauche aux contours irréguliers et surmontée de papules de couleur
allant du jaune au rouge brun.

Le reste de lexamen somatique notamment lymphogan-
glionnaire ORL et ophtalmologique était sans anomalies.
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La biopsie exérese du nodule sous cutané mettait en
évidence initialement un processus inflammatoire poly-
morphe granulomateux évoquant une tuberculose ou
une sarcoidose.

Les examens para cliniques ne révélaient aucune ano-
malie ni a Chémogramme ni a Iélectrophorese des pro-
téines plasmatiques, avec absence de syndrome inflam-
matoire.

La recherche danticorps antinucléaires, le dosage du
quantiferon et IDR & la tuberculine étaient négatifs, la
tomodensitométrie thoraco-abdomino-pelvienne était
normale.

Ce tableau clinique a suscité plusieurs consultations au
cours desquelles différents diagnostics ont été évoqués
chez la patiente notamment acné, sarcoidose et tuber-
culose cutanée.

Une relecture des lames histologiques complétée par
I'immunohistochimie préconisée devant la discordance
du tableau clinique et para clinique a permis finalement
de retenir le diagnostic de la maladie de Rosai-Dorfman
cutané.

Un traitement était préconisé en raison du préjudice
esthétique par corticothérapie : 1 mg/kg/j, associée se-
condairement au méthotrexate a 20 mg/semaine. I¢vo-
lution était marquée au bout de 3 mois, par une discréte
amélioration clinique (figure 2).

09/05/2018

Figure 2 : Amélioration clinique, palissement de la Iésion et affaisse-
ment des papules aprés 3 mois de traitement.

Discussion :

La maladie de Rosai-Dorfman (RDF) est une forme
bégnine d’histiocytose non langerhansienne.



Clest une entité rare dont la cause demeure inconnue.
Les caractéristiques immuno-histochimiques des his-
tiocytes sont en faveur d’une pathologie macrophagique
et jusqua maintenant aucune cause infectieuse na été
formellement identifiée .

Dans sa forme classique, la maladie survient habituel-
lement chez les enfants et les sujets jeunes avec une
légere prédominance masculine, elle se manifeste typi-
quement par des adénopathies cervicales bilatérales, de
consistance dure, non douloureuses, survenant dans un
contexte fébrile. Dautres sites peuvent étre impliqués
notamment axillaires, inguinaux et médiastinaux ©.
Les atteintes extra-ganglionnaires sont rapportées dans
43 % des cas, soit comme une manifestation initiale iso-
lée de la maladie, ou en association a l'atteinte ganglion-
naire.

Tous les organes peuvent étre touchés en particulier la
peau, suivie par les atteintes ORL, osseuses, orbitaires et
neurologiques ™.

Environ 16 % des patients atteints de la maladie de RDF
présentent des Iésions cutanées, et dans 3 % des cas, la
maladie se manifeste exclusivement au niveau la peau ©7),

Elle se distingue de la forme systémique de la maladie
par les caractéristiques démographiques.

Cette variante exclusivement cutanée de la maladie a été
rapportée pour la premiére fois par Thawerani et al en
1978. Depuis, un certain nombre de cas ont été rappor-
tés notamment chez les individus asiatiques et cauca-
siens. Elle affecte plutot les femmes, tel quobservé chez
notre patiente, cependant avec un age d’apparition plus
tardif (4ge médian : 43,5 ans) 1.

Laspect cutané est varié et non spécifique a lorigine de
difficultés diagnostiques. Les lésions siégent préféren-
tiellement au niveau de la région cervicocéphalique et
la partie haute du tronc. Elles se manifestent habituel-
lement par des papules, nodules ou des plaques infil-
trées de couleur rouge-brun parfois jaune et en nombre
variable. Ces Iésions sont habituellement asymptoma-
tiques . Ont également été rapportés, plus rarement,
des lésions acnéiformes, xanthomateuses, psoriasi-
formes et des lésions de panniculites 111,

Chez notre patiente, il sagissait initialement de lésions
papuleuses du menton étiquetées « acné » réalisant secon-
dairement une plaque infiltrée au niveau du visage.

Le diagnostic repose sur lanalyse histologique, lorienta-
tion diagnostique par les cliniciens permet la recherche des
signes histologiques caractéristiques en objectivant au ni-
veau cutané un infiltrat dermique polymorphe, renfermant
des lymphocytes, des plasmocytes, des polynucléaires et
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surtout de volumineuses cellules histiocytaires qui sont
constamment CD68 (+), CDla (-) ; et le plus souvent
PS100 (+) en immunohistochimie ; associé a des images
dempéripolese qui sont trés suggestives de la maladie et
correspondent a la pénétration active d’'un lymphocyte
ou d’un plasmocyte dans la cellule histiocytaire plut6t
que sa phagocytose (figure 3).

Figure 3 : Plages, amas, ou cellules isolées d’histiocytes polygonaux
avec empéripolése et infiltrat inflammatoire floride avec des plasmo-
cytes en plages ou bande. (Kong YY, Kong JC, Shi DR, Lu HE, Zhu
XZ, Wang ] et al. Cutaneous Rosai-Dorfman Disease : A Clinical and
Histopathologic Study of 25 Cases in China. Am J Surg Pathol 2007 ;

31(3):341-35).

D’autres signes peuvent étre décrits comme la présence
de granulomes épithélioides !'>!*4, Cest lensemble de
ces critéres qui permet de poser le diagnostic.

Le diagnostic différentiel de la maladie de Rosai-Dorfman
cutanée peut se poser avec dautres pathologies parmi
lesquelles I'acné en raison de la non spécificité du ta-
bleau clinique, d’autres diagnostics peuvent étre évo-
qués comme la sarcoidose et la tuberculose d’autant plus
que T'histologie peut comporter des granulomes tuber-
culoides a lorigine de difficultés et retard diagnostic qui
peut aller de quelques mois a plusieurs années [1°.

Un retard diagnostic de plusieurs mois était noté chez
notre patiente chez laquelle la présentation initiale a
fait évoquer le diagnostic dacné, par la suite celui de
sarcoidose, puis de tuberculose cutanée devant l'aspect
anatomoclinique. La relecture des lames histologiques a
permis de confirmer le diagnostic.

Les anomalies biologiques fréquemment observées au
cours de la forme systémique telles que le syndrome in-
flammatoire, hypergammaglobulinémie poly clonale, et
hyper leucocytose a polynucléaires neutrophiles et une
anémie ne sont pas retrouvés dans la forme cutanée pure
de la maladie. Un bilan exhaustif initial est nécessaire
car la maladie peut toucher tous les organes, dou I'inté-
rét du TEP scanner au 18 FDG qui permet de réaliser
un bilan lésionnel initial complet. Notre patiente navait
aucune anomalie biologique ni radiologique rejoignant
les données de la littérature 1.

Lévolution est dans la majorité des cas bénigne, la
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résolution spontanée en quelques mois ou années est
la regle, parfois entrecoupée de poussées suivies de
rémission 1161,

Le traitement de la maladie nest pas codifié en raison de
Ihétérogénéité des modalités thérapeutiques publiées.
Labstention thérapeutique est souvent justifiée.

Le traitement peut étre nécessaire en cas de géne es-
thétique ou psychologique. Les atteintes cutanées sont
particulierement résistantes aux traitements avec une
réponse dans 29 % des cas uniquement (.

Plusieurs options ont été utilisées : la chirurgie, la cryo-
thérapie, la corticothérapie locale ou générale, le laser, la
radiothérapie, la dapsone, thalidomide, I'isotrétinoine et
Iimatinib 071819,

Lutilisation du méthotrexate seul ou en combinaison
avec d’autres agents a été rapportée dans 9 cas de Rosai-
Dorfman systémique, entrainant une réponse complete
a partielle dans la plupart des cas. En revanche, dans
les formes purement cutanées le traitement par métho-
trexate a été plus rarement utilisé avec une efficacité
moindre [20,21,22,23]'

Dans notre cas, nous avions choisi l'association corti-
coide-méthotrexate en raison du préjudice esthétique.
Ce traitement a entrainé une légére amélioration au
bout de 3 mois avec une bonne tolérance du traitement.
Notre observation illustre d'une part les difficultés dia-
gnostiques, avec un diagnostic souvent retardé, et sou-
ligne les difficultés de prise en charge rencontrées au
cours de cette variante cutanée exclusive de la maladie
de RDE.

Conclusion :

La maladie de Rosai-Dorfman est une entité rare, sou-
vent méconnue et dont la présentation clinique peut étre
variable, source de difficultés et de retard diagnostic en
particulier en cas de forme exclusivement cutanée de la
maladie. Lanalyse histologique permet de confirmer le
diagnostic. Une meilleure compréhension de la patho-
génie pourrait conduire & des stratégies thérapeutiques
bien codifiées et consensuelles.
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