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Résumé

Introduction : La maladie de Rosai-Dorfman-
Destombes (RDD) est une histiocytose rare aux
présentations cliniques trés variées.

Observation : Nous rapportons le cas d'une jeune
femme présentant des pseudotumeurs orbito-
palpébrales bilatérales et une parotidomégalie
bilatérale, d'évolution lentement progressive depuis

huit ans. Le diagnostic a ¢été confirmé par
I'histopathologie, qui a mis en ¢évidence des
histiocytes ~ volumineux et spumeux avec

empéripolese, S100 positifs et CDla négatifs en
immunohistochimie. La corticothérapie a permis une
amélioration clinique nette au bout de trois mois.
Conclusion : Ce cas rappelle I'importance de la
vigilance devant toute masse pseudotumorale orbito-
palpébrale ou parotidienne inhabituelle.

Mots-clés Rosai-Dorfman-Destombes ;
histiocytose ; pseudotumeur orbito-palpébrale ;
corticothérapie.

Abstract

Introduction: Rosai-Dorfman-Destombes disease
(RDD) is a rare histiocytosis with highly variable
clinical presentations.

Case presentation: We report the case of a young
woman with bilateral orbito-palpebral
pseudotumours and bilateral parotid enlargement,
slowly progressing over eight years. The diagnosis
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was confirmed by histopathology, which showed
large, foamy histiocytes with emperipolesis, positive
for S100 and negative for CDla on
immunohistochemistry. Corticosteroid therapy led to
marked clinical improvement within three months.

Conclusion: This case underscores the importance
of vigilance when facing any unusual orbito-
palpebral or parotid pseudotumoral mass.

Keywords: Rosai-Dorfman-Destombes disease;
histiocytosis;  orbito-palpebral  pseudotumour;
corticosteroid therapy.

Introduction

La maladie de Rosai-Dorfman-Destombes (RDD)
est une histiocytose du groupe « R », caractérisée par
I'accumulation anormale d'histiocytes activés au sein
des tissus atteints, entralnant des manifestations
cliniques telles qu'une adénopathie indolore, des
symptomes généraux et/ou des symptomes propres
au site anatomique concerné [1,2]. L'incidence
annuelle estimée de la RDD est d'environ 1 cas pour
200 000 individus aux Etats-Unis, tandis que son
incidence mondiale reste mal définie [1,2]. En
Afrique, Laudin et al., dans leur méta-analyse des cas
africains publiée en 2023, ont rapporté 149 cas [3].
L'examen des données cliniques, radiologiques,
biologiques et pathologiques est essentiel pour poser
un diagnostic précis de RDD, compte tenu de la
raret¢ de la maladie, de I'hétérogénéité des
présentations cliniques et de la wvariabilit¢ du
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pronostic.  Les  principales  caractéristiques
histopathologiques de la RDD sont : de grands
histiocytes a noyaux ronds, a nucléoles proéminents
et au cytoplasme abondant et pale ; I'empéripolese
(présence de cellules hématopoiétiques intactes au
sein du cytoplasme des histiocytes) ; un fond riche en
plasmocytes, les histiocytes étant positifs pour la
protéine S100 et négatifs pour le CDIla en
immunohistochimie [1,2]. Les options
thérapeutiques de la RDD sont variées, et la prise en
charge est personnalisée en fonction du tableau
clinique [3-7]. Nous rapportons une présentation
atypique de la RDD, qui rappelle I'importance de la
vigilance devant toute masse orbitaire ou
parotidienne inhabituelle d'évolution lente.

Observation

Il s'agissait d'une patiente agée de 21 ans, étudiante,
sans antécédent médical notable hormis un terrain
atopique (rhinite allergique chronique, dermatite
atopique, atopie familiale), suivie depuis l'dge de 13
ans pour des pseudotumeurs orbito-palpébrales
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bilatérales et une parotidomégalic bilatérale
d'évolution lentement progressive. L'affection avait
débuté huit ans auparavant par une tuméfaction
palpébrale unilatérale, progressivement bilatéralisée
et associée secondairement a un gonflement
parotidien bilatéral. Aucun épisode fébrile, aucune
altération de 1'état général ni sueurs nocturnes
n'étaient rapportés.

L'examen clinique révélait des masses orbito-
palpébrales bilatérales, asymétriques, fermes et non
douloureuses, avec perte totale de la vision de 1'ceil
gauche (Figure 1), une tuméfaction parotidienne
bilatérale sans paralysie faciale associée (Figure 2) et
des adénopathies  cervicales  droites non
inflammatoires. L'examen dermatologique mettait en
é¢vidence des Iésions ¢érythémato-squameuses et
prurigineuses des plis (compatibles avec la dermatite
atopique connue), des macules abdominales et une
mélanodermie jugale et palmaire & caractére
congénital, sans lésion cutanée évocatrice d'une
RDD cutanée. L'examen général était par ailleurs
sans particularité.

Figure 1 : Pseudotumeur orbito-palpébrale gauche (G) : masse ferme, non douloureuse, comblant la fente palpébrale,

avec ptosis controlatéral droit associé

Figure 2 : Vue de profil : tuméfaction de la région parotidienne et sous-auriculaire, en rapport avec la parotidomégalie

bilatérale

Les explorations biologiques montraient une anémie
normochrome normocytaire modérée (hémoglobine
a 10,1 g/dl), sans hyperleucocytose, avec une
thrombocytose (plaquettes a 500 000/ul) et un

syndrome inflammatoire chronique (CRP a 46 mg/1).

Jaccer Africa 2026, Vol 10, Num 4

La fonction rénale était conservée (urée a 0,11 g/I,
créatininémie a 6,4 mg/l, débit de filtration
glomérulaire a 100,15 ml/min) et I'ionogramme
sanguin normal (natrémie a 145 mmol/l, kaliémie a

4,5 mmol/l, chlorémie a 102 mmol/l) ; le rapport
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albuminurie/créatininurie €tait de 11,20 mg/mmol et
la calciurie des 24 heures de 142,80 mg/24 h. Les
sérologies virales (VIH, hépatites), la toxoplasmose
et la syphilis étaient négatives. Le bilan auto-immun
et inflammatoire spécifique était négatif (anticorps
antinucléaires, ANCA, enzyme de conversion de
l'angiotensine, 1gG4 sériques).

L'imagerie par résonance magnétique (IRM)
cérébrale et du massif facial montrait un processus
tissulaire infiltrant et diffus intéressant la glande
parotide, un processus orbitaire gauche extensif, une
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1ésion limitée a droite, ainsi que des foyers calcifiés
au sein de comblements ethmoidaux.

L'é¢tude anatomopathologique de la biopsie sous-
orbitaire réalisée le 20 juillet 2024 révélait une
infiltration non spécifique du tissu conjonctif par une
population polymorphe bénigne ; celle de la
premicre biopsie des adénopathies cervicales était
non contributive. Une seconde biopsie des
adénopathies cervicales, réalisée le 22 mars 2026, a
mis en évidence des histiocytes volumineux et
spumeux avec empéripolése, S100 positifs et CDla
négatifs en immunohistochimie (Figure 3).

Frise chronologique = Evolution clinique et diagnostique
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Orientation diagnostique : profil histologique et immunohistochimigue évocateur
d'une maladie de Rosai-Dorfman (histiocytose sinusale & cellules $1004/CD1a<)

Figure 3 : Frise chronologique clinique et histologique

La patiente a regu un bolus de méthylprednisolone
(120 mg/j) pendant trois jours, suivi d'un relais oral a
1 mg/kg/j avec une décroissance progressive de 10 %
de la dose toutes les deux semaines ; elle regoit
actuellement 10 mg par jour. L'évolution clinique
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¢tait favorable a trois mois de traitement, marquée
par la disparition compléte de la parotidomégalie et
des adénopathies (Figure 4) et une nette régression
des pseudotumeurs orbito-palpébrales (Figure 5).
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Figure 5 : Régression de la pseudotumeur orbito-palpébrale a 3 mois de corticothérapie, avec exposition du globe
oculaire gauche et proptosis résiduel ; opacité cornéenne séquellaire visible

Discussion

La maladie de Rosai-Dorfman-Destombes (RDD)
est une histiocytose rare dont les manifestations
cliniques sont extrémement polymorphes [3-7]. Le
cas que nous rapportons illustre une présentation
inhabituelle, associant des pseudotumeurs orbito-
palpébrales et une parotidomégalie bilatérale,
mimant un processus tumoral malin. Cette
localisation extraganglionnaire est peu décrite dans
la littérature, ou les atteintes les plus fréquentes
concernent les ganglions cervicaux, la peau, les voies
respiratoires, le systéme digestif ou encore le
systéme nerveux central [3-7].

Le diagnostic de RDD repose sur I'histopathologie et
I'immunohistochimie. Les caractéristiques typiques
incluent la présence d'histiocytes volumineux, S100
positifs et CDla négatifs, avec un phénomene
d'empéripolese [3-7]. Dans notre cas, les biopsies
initiales étaient non spécifiques, ce qui souligne la
difficulté diagnostique et la nécessité de répéter les
prélévements. La confirmation a été obtenue grace a
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l'identification d'histiocytes volumineux et spumeux
avec empéripolése, S100 positifs et CD1a négatifs.

La prise en charge thérapeutique de la RDD n'est pas
standardisée. Les options incluent I'observation, la
chirurgie, la radiothérapie et divers traitements
systémiques (corticostéroides, immunosuppresseurs,
thérapies ciblées). Le choix dépend de la localisation,
de I'extension et de la sévérité¢ des symptomes. Dans
notre cas, la corticothérapie a permis une
amélioration clinique rapide, confirmant son
efficacit¢ dans certaines formes inflammatoires. Ce
résultat concorde avec plusieurs observations de la
littérature, ou les corticoides constituent une option
de premiere intention dans les formes
symptomatiques [8-11].

La variabilité¢ clinique de la RDD peut simuler
plusieurs pathologies, notamment les maladies li¢es
aux IgG4, les infections chroniques et les autres
histiocytoses. Elle rappelle la nécessit¢ dune
approche multidisciplinaire, associant cliniciens,
radiologues et pathologistes, pour parvenir a un
diagnostic fiable, ainsi que l'intérét de la
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corticothérapie, qui peut représenter une alternative
thérapeutique  efficace  dans les  formes
extraganglionnaires  symptomatiques. Ce cas
contribue ainsi a enrichir la littérature sur les
présentations atypiques de la RDD et rappelle la
conduite a tenir face a des masses orbito-palpébrales
ou parotidiennes inhabituelles.

Conclusion

La maladie de Rosai-Dorfman-Destombes demeure
une entité rare et complexe, marquée par une grande
hétérogénéité clinique et histopathologique. Le cas
présenté illustre une localisation orbito-palpébrale et
parotidienne atypique, mimant un processus tumoral
malin. Le diagnostic a été confirmé par la mise en
évidence d'histiocytes volumineux et spumeux avec
empéripolése, S100 positifs et CDla négatifs,
¢léments permettant d'écarter les principaux
diagnostics différentiels. L'amélioration clinique
rapide sous corticothérapie confirme l'intérét de ce
traitement dans certaines formes inflammatoires,
tout en rappelant que la prise en charge doit étre
individualisée selon la localisation, I'extension et la
sévérité¢ des symptomes.
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