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RESUME ¢ Le syndrome de Rosai Dorfman Destombes (RDD) est une histiocytose sinusale non langheransienne. Sa sympto-
matologie se résume le plus souvent a de volumineuses adénopathies cervicales avec une fievre et une hépato-splénomégalie
inconstante. Il peut ainsi préter a confusion avec une tuberculose ganglionnaire, en particulier dans nos régions ou celle-ci est
tres fréquente. Nous en rapportons une observation chez une Sénégalaise de 40 ans. La présentation clinique se résumait a
de volumineuses tuméfactions cervicales sur fond d’altération de I’état général fébrile. Ce tableau clinique avait fait suspec-
ter une tuberculose ganglionnaire et un traitement antituberculeux a été entrepris a I’hopital de sa localité. Les explorations
n’ont pas confirmé le diagnostic et la malade a été transférée dans le service de Médecine Interne. A ’admission nous rele-
vions de multiples adénopathies sus claviculaires, axillaires et inguinales gauches. Le bilan biologique avait montré un syndrome
inflammatoire non spécifique. L’échographie abdominale mettait en évidence de volumineuses adénopathies mésentériques et
latéro-aortiques. La radiographie pulmonaire montrait des adénopathies médiastinales bilatérales asymétriques. Le médul-
logramme était normal. L’histologie concluait a un syndrome de RDD. Le syndrome de RDD est une affection rare a la patho-
génie obscure. Sa présentation clinique en milieu tropical peut faire évoquer d’emblée une tuberculose ganglionnaire. Les lym-
phomes et le syndrome d’hyperactivité macrophagique peuvent également donner le change avec ce syndrome. Dans tous les
cas, la biopsie ganglionnaire doit étre systématique devant toute polyadénopathie fébrile.
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DESTOMBES ROSAT DORFMAN SYNDROME. DESCRIPTION OF ONE CASE AND DIAGNOSTIC CHALLENGES IN
THE TROPICAL SETTING

ABSTRACT ¢ Destombes Rosai Dorfman (DRD) syndrome is form of nonlangerhans cell sinus histiocytosis. The main symp-
toms are cervical adenopathy, fever and fluctuating hepatosplenomegaly. It can be confused with ganglionary tuberculosis espe-
cially in our region where tuberculosis is common. This report describes a case of Destombes Rosai Dorfman syndrome in a
40-year-old woman from Senegal. The main presenting symptom was the presence of massive tumour-like lesions on the neck
with altered general condition and fever. Based on these clinical findings, ganglionary tuberculosis was suspected and presumptive
treatment was initiated in the local hospital. However further workup failed to confirm the diagnosis and the patient was trans-
ferred to the Internal Medicine Department. Clinical examination in our service revealed the presence of extensive adenopa-
thy in the supraclavicular, axillary, and inguinal regions. Laboratory tests demonstrated a nonspecific inflammatory syndrome.
Abdominal ultrasonography depicted extensive mesenteric and para-aortic adenopathy. Chest x-ray showed bilateral and asym-
metric mediastinal adenopathy. Medullogram findings were normal. Histology confirmed DRD syndrome. DRD syndrome is
rare disease of unknown aetiology. In tropical areas differential diagnosis with ganglionary tuberculosis, lymphoma, and reac-
tive hemophagocytic syndrome can be challenging. Lymph node biopsy should be performed in all patients presenting fever
and polyadenopathy.
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e syndrome de Rosai Dorfman Destombes encore appelé
histiocytose sinusale est une histiocytose non langhe-
ransienne. Il est rare, moins de 500 cas ont été recensés dans
le monde. Il frappe surtout mais non exclusivement 1’adulte
jeune, en général issu de milieux défavorisés, sans distinc-
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tion ethnique. La présentation clinique se résume le plus sou-
vent a de volumineuses adénopathies cervicales, inflamma-
toires, avec une fievre inaugurale et une hépato-splénomé-
galie inconstante. Il peut ainsi préter a confusion avec une
tuberculose ganglionnaire, en particulier dans nos régions ot
celle-ci est tres fréquente. Nous en rapportons une observa-
tion qui a posé des problemes de diagnostic différentiel.

11 s’agissait d’'une Sénégalaise de 40 ans de race noire.
Le début de la maladie remontait a 7 mois avant son admis-
sion dans notre service. Il était marqué par I’installation d’une
fievre permanente peu intense d’aggravation vespérale,
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accompagnée de sueurs et d’asthénie physique et
d’amaigrissement. Ce tableau n’avait pas motivé une
consultation. Un mois apres, la patiente remarqua I’ apparition
d’une tuméfaction au niveau sus-claviculaire gauche. Cette
tuméfaction augmentait rapidement de volume. Elle sera sui-
vie d’une autre au niveau du creux axillaire du méme coté,
puis au niveau du pli inguinal droit.

Ce tableau motiva une consultation a 1’hdpital de sa
localité ol un traitement antituberculeux fut entrepris apres
15 jours d’hospitalisation.

Trois mois apres le début du traitement antitubercu-
leux, son état général se dégradait, les tuméfactions aug-
mentaient de volume, la fievre persistait, et la perte de poids
s’accentuait, ce qui a motivé son transfert en médecine
interne.

A T’entrée, la patiente était consciente avec un état
général peu altéré. Les muqueuses étaient pales, les scléro-
tiques anictériques. La tension artérielle était a 100/70 mm
Hg, la température a 37,8° avec un pouls a 96 battements/min.
Son poids était de 46 kg pour une taille de 1,60 m.

On notait une adénopathie sus-claviculaire gauche
indolore, d’environ 3 a 4 cm de diametre, de consistance €las-
tique, non fistulisée, mobile, sans périadénite. On notait éga-
lement des adénopathies axillaires et inguinales gauches
ayant les mémes caractéristiques. Le reste de 1’examen phy-
sique était normal.

Parmi les données biologiques, la numération formule
sanguine montrait une anémie hypochrome microcytaire avec
un taux d’hémoglobine a 7,9 g/dl. Le taux de plaquettes était
a 578 000 éléments/ml, le taux de globules blancs a 7500 élé-
ments/ml. La vitesse de sédimentation était a 125 mm a la
premiere heure. La protidémie était a 61 g/l, la calcémie a 92
mg/l. L’ionogramme sanguin était normal. Le bilan rénal ne
montrait aucune anomalie, de méme que les bilans hépatique
et métabolique (glycémie, uricémie, lipidogramme).
L’intradermoréaction a la tuberculine et le sérodiagnostic du
VIH étaient négatifs.

L’échographie abdominale mettait en évidence de
volumineuses adénopathies mésentériques et latéro-aortiques
gauches, il n’y avait pas d’anomalie hépatosplénique. La
radiographie pulmonaire montrait des opacités homogenes
déformant les contours du médiastin évocateurs
d’adénopathies médiastinales.

A la biopsie ganglionnaire, il y avait une homogé-
néisation de I’architecture folliculaire avec de nombreux his-
tiocytes en nappes. On notait quelques polynucléaires éosi-
nophiles. Les cellules lymphoides ne présentaient pas
d’atypies nucléaires. Il n’y avait pas de granulome €pithélio-
giganto-cellulaire. Le médullogramme était normal.

En cours d’hospitalisation, elle a présenté des
troubles du comportement avec un syndrome dépressif.
L’examen neurologique complet n’avait révélé aucune ano-
malie. L’ étude cytochimique et bactériologique du LCR était
normale. Le scanner cérébral avait montré une atrophie fron-
tale. Apres avis psychiatrique, ’hypotheése d’une dépression
réactionnelle était la plus probable.
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Sous corticothérapie (1 mg/kg/j) et psychothérapie,
I’évolution a été favorable avec régression partielle des adé-
nopathies cervicales et disparition de celles situées au niveau
inguinal.

L’histiocytose sinusale est une affection rare. Sa
pathogénie reste encore obscure méme si plusieurs facteurs
ont été incriminés. Parmi ceux-ci, les infections surtout
virales dues a HHV6, HHVS8, EBV, CMV et HPV, les
désordres immunologiques et I’activation anormale des his-
tiocytes. L’atteinte ganglionnaire est tres évocatrice avec une
prolifération sinusale d’histiocytes ayant phagocyté des lym-
phocytes (1). C’est une pathologie de I’adulte jeune. C’est
le cas chez notre patiente ainsi que dans la plupart des obser-
vations rapportées dans la littérature (2,3). Des formes ont
été décrites aux ages extrémes notamment chez I’enfant et
chez le sujet 4gé (4,5). C’est une affection peu fréquente.
Moins de 500 observations ont été décrites depuis son indi-
vidualisation par Destombes en 1965 (6). Elle est peu décrite
en Afrique. Deux observations ont été rapportées en Cote
d’Ivoire (2). Les signes cliniques sont variés. Les manifes-
tations sont le plus souvent ganglionnaires a type
d’adénopathies. Ces adénopathies peuvent étre superficielles
ou profondes. Elles peuvent étre responsables de complica-
tions a type de compression surtout au niveau médiastinal (7).
Chez notre patiente, les adénopathies étaient diffuses, a la fois
superficielles et profondes, cependant aucun signe compressif
n’a été observé. Les manifestations extra ganglionnaires sont
parfois révélatrices. Elles peuvent intéresser les spheres ocu-
laires a type d’uvéite pouvant méme précéder de plusieurs
mois les autres manifestations telles que rapportées dans
I’observation de Huang (8). Les atteintes cutanées peuvent
étre les seules manifestations de la maladie et se traduisent
par des lésions papulonodulaires jaunatres et des plaques
indurées prédominant aux extrémités, sur le tronc et au visage
(9, 10). L atteinte du systeme nerveux est rare mais décrite.
Bernard et al. (5) ont rapporté une observation révélée par
une paraparésie suite a une compression médullaire liée a une
masse extradurale. Les troubles du comportement observés
chez notre patiente avaient motivé un scanner qui a objectivé
une atrophie frontale cliniquement muette. La survenue d’une
atrophie frontale semble inattendue dans le cadre de cette
observation. Il pourrait s’agir d’une association fortuite. Nous
ne I’avons pas retrouvée dans la littérature. I faut noter
cependant que ce syndrome peut s’associer a d’autres patho-
logies. Ainsi dans une étude italienne, Rongiolleti et al. ont
mis en évidence un cas associé a un mycétome (11).

Sur le plan biologique, en plus du syndrome inflam-
matoire, on peut observer des cytopénies, une augmentation
des gammaglobulines. Le diagnostic réside sur I’histologie,
P’architecture ganglionnaire est globalement conservée
avec des sinus contenant de nombreux histiocytes de grande
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taille. L’ immunohistochimie montre que ces histiocytes expri-
ment la protéine S100 et sont négatifs pour le CD1a.

La présentation clinique en milieu tropical peut faire
évoquer d’emblée une tuberculose ganglionnaire : c’est le cas
chez notre patiente qui a bénéficié de 3 mois de traitement
antituberculeux avant son admission dans notre service. Les
lymphomes, du fait de leur présentation, et le syndrome
d’activation macrophagique, peuvent également préter a
confusion avec ce syndrome (12). Dans tous les cas, la biop-
sie ganglionnaire devra étre systématique. La tuberculose
ganglionnaire, endémique sous les tropiques, réalise un
tableau de polyadénopathie fébrile. Le diagnostic est facile
s’il y a une atteinte pulmonaire associée. Dans les autres cas,
la confirmation étiologique est apportée par I’histologie de
la ponction ou de la biopsie ganglionnaire révélant
I’existence de granulomes tuberculoides nécrotiques, et sur-
tout par la recherche de BK et la mise en culture de ces pré-
levements.

Le syndrome d’activation macrophagique peut étre
primitif et se manifeste alors dés la premieére année de vie,
ou secondaire. Les formes secondaires ont une expression cli-
nique qui est souvent au premier plan de la maladie. Les
patients se présentent avec une altération de I’état général,
une fievre élevée, une polyadénopathie, un syndrome hémor-
ragique, un ictere et une hépatosplénomégalie. A la biologie,
une cytolyse hépatique, une cholestase, une coagulopathie de
consommation et une pancytopénie, une hypertriglycéridé-
mie et surtout une hyperferritinémie. Le médullogramme met
en évidence une accumulation d’histiocytes dont beaucoup
ont phagocyté des cellules sanguines. Chez notre patiente, le
médullogramme était normal, L’ anémie et I’hyperplaquettose
font partie du syndrome inflammatoire. La lignée blanche
était épargnée.

L’évolution du syndrome de Rosai Dorfman
Destombes est bénigne et prolongée, pouvant dépasser 10
ans, avec parfois disparition totale des 1ésions (13). Le trai-
tement étiologique est mal codifié¢. Une corticothérapie est
souvent efficace, mais des reprises évolutives peuvent appa-
raitre a I’arrét du traitement (14). Notre patiente a bénéficié
d’une corticothérapie prolongée, a raison de 1 mg/kg/j. Sous
ce traitement, 1’évolution a été favorable. L’association
méthotrexate a faible dose et 6-mercaptopurine a récemment
été proposée pour les formes agressives (15). De méme les
anticytokines telle que la cladribine peuvent &étre utilisées
(16).

Le syndrome de Rosai Dorfman Destombes reste une
cause rare d’adénopathies en milieu tropical. Son indivi-
dualisation est d’autant plus difficile que les moyens dia-

gnostiques sont limités, il nécessite I’élimination d’autres
pathologies plus endémiques tels que la tuberculose gan-
glionnaire et les lymphomes. Il s’agira d’effectuer une biop-
sie systématique devant toute polyadénopathie fébrile.
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