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Classification des histiocytoses

Emile, Blood 2016



Maladie de Rosai-Dorfman

Emile Blood 2016



Maladie de Rosai-Dorfman

• Tableau classique: 

– Fièvre, AEG, 
amaigrissement, sueurs 
nocturnes

– Adénopathies 
cervicales ++

– Enfants, jeunes adultes

– Origines Africaines ++

– Atteinte cutanée 43%

Saurat 2017, Rosai 1972

Atteinte cutanée et ganglionnaire



Maladie de Rosai-Dorfman

• RD cells: cytoplasme abondant , bord indistinct, grand noyau 
avec nucléole important

• CD68+, S-100+, CD1a-
• Empéripolèse ++ (lymphocytes au sein des histiocytes)
• Diagnostic parfois difficile si uniquement cutané: granulome 

annulaire, pseudo-tumeur

CD68

Wang BJD 2006



Maladie de Rosai-Dorfman

• Atteinte cutané 
atteinte extra-
ganglionnaire la plus 
fréquente

• Atteinte visage ++

• Lésions 
polymorphes

• Nodules, plaques

• Couleur brune ++

Wang BJD 2006



Maladie de Rosai-Dorfman

Wang BJD 2006



Maladie de Rosai-Dorfman



Maladie de Rosai-Dorfman

Une maladie mal comprise

Formes familiales

Formes classiques ganglionnaires
Avec ou sans hyper IgG4

Formes extra-ganglionnaires: 
Cutanées ++, osseuses, CNS, disséminées

Formes associées à une hémopathie

Formes associées à MAI: 
Lupus systémique, AHAI +++ (10-15%)

Formes avec mutations MAPK

Emile, Blood 2016



Maladie de Rosai-Dorfman

Morgan Plos Genetic 2010

Tableaux cliniques associant: hyperpigmentation 
cutanée, surdité, retard de croissance, diabète, 
déformation des articulations, atteinte 
ganglionnaire avec parfois histologie de RDD



Maladie de Rosai-Dorfman

JAAD 2014



Maladie de Rosai-Dorfman et IgG4

12 /70 (17%) cas de RDD: plasmocytes IgG4/IgG > 40% dont 11 avec 
plasmocytes IgG4 > 200/HPF

Prédominance H > F 3:1 et âge > 55 ans vs 27 dans cas RDD IgG4+
Pas de différence d’atteinte d’organe ganglionnaire vs extra-

ganglionnaire

IgG4 IgG4

IgG4 IgG4

Menon Histopathology 2014



Maladie de Rosai-Dorfman et 
mutations MAPK

Garces Modern Pathol 2017



Ttt Maladie de Rosai-Dorfman

Haroche Lancet Oncol 2017



Histiocytose du groupe C

Emile, Blood 2016





Histiocytose du groupe C

Emile, Blood 2016



Xanthogranulome nécrobiotique

H=F, âge moyen 50 ans
Infiltré ++
Atrophie, télangiectasies +/-
Topographie: 
- Périorbitaire 65%
- Tronc 50%
- MI: rare
Caractère ulcéré: 50%
Gammapathie monoclonale 

≈80% IgGκ>>λ , myélome 
rare

Wood, JAMA dermatol 2009



Xanthogranulome nécrobiotique

Pattern en bande d’inflammation 
granulomateuse +++

Rares pattern sarcoïdosique

Nécrobiose dans 100% des cas

Wood, JAMA dermatol 2009



Xanthogranulome nécrobiotique

Méthode Delphi : non validés

Nelson, JAMA dermatol 2020



Réticulohistiocytose multicentrique

Femme 50-60 ans
Papules rouges, violacées 

mains ++
Atteinte périunguéale

évocatrice
Xanthelasma, atteinte 

péri-narinaire ≈ 20%
Associations: MAI, 

cancers ++
Traitement: HCQ, MTX, 

Leflunomide



Xanthelasma « classiques »

– FDRCV

– Dyslipidémie

– Peu étendus

– Limités canthus interne

– Pas de points d’appels

Xanthelasma-like lesion:
– Pas de dyslipidémie
– Extensif, circonférentiel
– Ulcération : xanthogranulome

nécrobiotique
– Pathologie hémato: LMMC 

(ECD), gammapathie
(Xanthogranulome
nécrobiotique)

– Douleurs osseuses : ECD
– Si doute scinti os

Démarche diagnostique 
Xanthélasma

francois.chasset@aphp.fr


