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Homme de 64 ans Cas 
N°8 

•  Tabagique 20 PA 

•  Bronchite chronique 

•  Hippocratisme digital 
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•  Douleurs  

•  Scintigraphie : Hyperfixation osseuse bilatérale 
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Dyspnée	progressivement	croissante	
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•  Obtenu par biopsie pulmonaire chirurgicale 

Diagnostic ? 
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Histiocytose non Langheransienne ou  

Maladie d’Erdheim-Chester 

Diagnostic  



•  Maladie rare 

•  Présentations cliniques variables 
•  (douleurs osseuses ++) condensation osseuse symétrique 

•  Scintigraphie osseuse Te 99m: fixation périarticulaire des os longs 
•  L’atteinte thoracique conditionne le pronostic 

•  Reins-système nerveux central 
•  Biologie : CD68+, S100-, CD 1a- 

•  Histiocytes « spumeux » de distribution lymphangitique 
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Discussion  



Homme de 64 ans 
Diagnostic  
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N°8 

L’atteinte thoracique fait le pronostic    
  ↝1/2                 

•  Interstitium 
 - épaississement des septas interlobulaires 

 - kystes aériques 
•  Fibrose pleurale 

•  Infiltration du péricarde « péricardite » 
•  Ischémie-valves-embolie 

Cœur  

Poumons 

•  Insuffisance respiratoire 
•  Insuffisance cardiaque 



Causes des épaississements des 
septas interlobulaires 

Cas 
N°8 

•  Œdème interstitiel 

•  Lymphangite carcinomateuse 

•  Maladie d’Erdheim – Chester 

•  Pneumonie aigue à éosinophiles 

•  Maladie de surcharge 
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Imagerie des localisations osseuses et extra-osseuses de la maladie d’Erdheim-Chester 

O. Adib, E. Baroth, L.Perard, J.Y.Scoaze, L.Vervueren, C.Aubé, S.Willoteaux 

J.Radiol.92,671-680. 
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