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Tumeéfaction palpébrale chez
une fillette de 4 ans



par telephone

Enfant de 4 ans

Chalazion qui s’«infecte» et qui a double de
volume en une semaine malgre la pommade
prescrite. Faut-il des antibiotiques per-os !



que faites-vous !






Chalazion




Furoncle




Ni un chalazion
Ni un furoncle



anamnese



anamnese

notion de traumatisme ?
notion de kyste, d’infection !

vitesse d’apparition : heures (hémorragie), jours
(infections, rupture de kyste), quelques jours
(neuroblastome, rétinoblastome), plus lent...

infection voies respiratoires ! (lymphangiome)
alteration etat general ? (hémopathie)

atcd personnels et familiaux (NF I, neuroblastome)



| mois |/2 plus tot, dans un contexte febrile
(bronchite), boiterie membre inferieur droit

Leger mieux, mais pas parfait
* echo hanche :nle
* rx bassin :nl
* biologie : nle

* scinti osseuse :atteinte de la sacro-iliaque origine !

«synovite aigue transitoire sans epanchement »



examen clinique



examen de la lesion

inflammatoire ? cfr cellulite, tumeur agressive

ecchymotique ! cfr trauma, Hutchinson
(neuroblastome)

angiomateux !

masse palpable ?
definir la consistance, la mobilite...



examen regional

position du globe

examen et palper du cadre orbitaire,
de la face

chercher une obstruction nasale

palper les aires ganglionnaires
cervicales et pretragiennes



nb : exophtalmie

exophtalmie rapide chez I'enfant car espace encore
limité entre globe et parois osseuses

caracteriser exophtalmie

- unilaterale ou non

- axile (gliome du nerf optique) ou non
- reductible (varice, angiome) ou non

- expansive aux pleurs (varice, angiome)
- pulsatile (encephalocele)



examen ophtalmo

oculomotricite extrinseque
reflexes pupillaires : Gunn ?
AV

bio : nodules de Lisch ?

fo : oedeme ou atrophie papillaire, shunts
(meningiome, gliome), plis (indentation sur le
globe)...



examen cutane

taches cafe au lait (nfl)
pigmentation cutanee (dysplasies fibreuses)
lésions angiomateuses

lesions cutaneées (histiocytose
langerhansienne, xanthogranulomatose
juvenile papulo-nodules orange-brun)



examen general

® alteration de 'etat general

® palper abdominal



diagnostic differentiel



diagnostic differentiel

traumatique (emphyseme, heématome, ce,...)
infectieux (abces, cellulite)

inflammatoire (dysthyroidie, aspecifique, 1gG4,...)
vasculaire (angiome, hemorragie)

kystes (choristomes congenitaux, acquis)
regional (encephalocele, mucocele...)

tumorale



tumeurs orbitaires de I'enfant

® congenitales : teratome
® sarcomes (rhabdo, reticulo, fibro...)

® nerveuses : neurofibrome (nevrome plexiforme),
schannome, meningiome, gliome no (15% nf)

® vasculaires : lymphangiome,....
® hemopatiques : histiocytoses, leucemie

® osseuses : dysplasie fibreuse, méningiome, sarcome
d’ewing

® metastatiques (neuroblastome)



examens
complementaires



biologie



biologie

® syndrome inflammatoire

® formule sanguine



Imagerie
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que faites-vous !



biospsie

® pas systématique

® cj si vasculaire






premiere impression

inflammatoire, rapide
lyse osseuse
pas un aspect infecte

peu tissulaire, nécrotique

pas top...



revision des atlas de pathologie tumorale
orbitaire infantile

® espoir : histiocytose langerhansienne

® contact anapath : chercher cellules de
langerhans...
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Diagnostic histologique

® Histiocytose
Langerhansienne



Histiocytose de Langerhans:
Formes cliniques

® Granulome a eosinophiles unique
ou multiple avec/sans atteinte
viscerale

+ 60-80% des cas

+ enfants (5-10 ans) et adultes
jeunes

+ typiquement lésion .
osteolytique unique (50-75%)



Histiocytose de Langerhans:

Formes cliniques

® Hand-Schuller-Christian : exophtalmie,

diabete insipide, lésions osseuses lytiques.
(enfant de 2-3 ans, |5-40% )

® | etterer-Siwe: dissémine, aigu, pejoratif
(nourrisson, 10%)
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Histiocytes de Langerhans:




Ristiocytes de Langerhans:
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Histiocytose de Langerhans:

Maladie inflammatoire ?

la cellule de Langerhans est une APC qui prolifere
en reponse a un Ag

infiltrat inflammatoire abondant
cytologie béenigne, caryotype normal...
régression spontanee ou apres curetage chirurgical

troubles immunologiques...



Histiocytose de Langerhans:

Tumeur de la lignhee myeloide

® transformation tumorale d’'un précurseur hématopoiétique de la lignée
myelomonocytaire

® processus clonal

® mutation activatrice BRAFV600E dans 60% cas, provoquant la prolifération
cellulaire, induisant elle-méme une sénescence rapide («oncogene-induced
senescencey): granulome a éosinophile

® En présence d’'une deuxieme altération d’oncogene (p53...), la maladie
progresse en une forme disséminee: HSC, LS...

® Sceénario un peu similaire a celui observe dans les naevi cutanes et les
mélanomes...



que faites-vous !



bilan

bio : nle
ct thorax : nl
irm corps entier : lésion sacree droite

ct articulation sacro-iliaque : lesion
osteolytique a 'emporte piece au niveau de
I'aileron sacre droit en S|-S2 avec extension
au promontoire sacre, pathognomonique
d’'une lesion de type granulome €osinophile



shema therapeutique

® induction therapeutique corticothérapie et
vinblastine (fuseau mitotique) IV 6 semaines

® cvaluation

S
Fw



apres chir,
avant chimio



apres 6 doses d’induction,
a 3 mois

disparition des douleurs du bassin
disparition des lésions orbitaires et sacrees a
'imagerie



Evolution imprevisible



