
Cas n°1 

G. Morcrette 1, I. Chokri 1, P. Bonnichon 2,
L. Billaud 3, M.-C. Vacher-Lavenu 1, 4,

F. Larousserie 1, 4, F. Tissier 1,4

1Service d’Anatomie Pathologique, Hôpital Cochin, 2Service de Chirurgie Générale,
Hôpital Cochin, 3Département d’Endocrinologie, Hôpital Cochin, AP-HP ,

1,4 Université Paris Descartes, Paris, France 

Club de pathologie endocrine, Assises de pathologie,  Lille 20 mai 2010



Anamnèse

• Mme A : 50 ans, 1m60, 54 kg, tabagique

• Consultation en endocrinologie pour dyslipidémie

• ATCD :

– Personnel : endométriose

– Familial maternel : notion de traitement par Iode 131,  

indication non connue

• Nodule thyroïdien gauche

– Cytoponction : Carcinome papillaire et thyroïdite lymph ocytaire

– Thyroïdectomie totale + curage ganglionnaire



Macroscopie - Thyroïde

• 15 g

• Un nodule lobaire droit blanchâtre ferme, mal limit é, 
mesurant 0,8 cm

• Plusieurs nodules colloïdes infra-centimétriques
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Thyroïdite lymphocytaire
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Plage de 0,1 cm - CD1a



• Trois foyers de carcinome papillaire
��� � pT3N0

• Thyroïdite lymphocytaire d’intensité légère à modérée

• Un foyer d’histiocytose langerhansienne

En résumé...



Prise en charge post-chirurgicale

• Traitement par Iode 131 : une cure de 3,7 GBq

• Traitement frénateur : Levothyrox 150 mmmmg (TSH <0,2mmmmUI/ml)

• Consultation service référent histiocytose langerhansienne
��� � prévue fin mai 2010



Histiocytose langerhansienne
Diagnostic anatomopathologique

• Anciennement histiocytose X

• Prolifération et infiltration localisée
ou diffuse de cellules de Langerhans
(cellules présentatrices de l’antigène de type
dendritique)

• Histiocytes aux noyaux chiffonnés,
incisurés
– ME : granules de Birbeck
– IHC : CD1a + et PS100 +

• Polynucléaires éosinophiles en foyers

Tazi et al in Eur Resp J

CD1a



Histiocytose langerhansienne
Diagnostic différentiel

Carcinome anaplasiqueHistiocytose Langerhansienne



• Maladie orpheline

• Prévalence inconnue 

• Physiopathologie inconnue

• Absence de modèle animal

• Pic de fréquence :  20-40 ans 

• Tabac ++ (poumon)

• Cancer : lymphomes / Poumon ? 

• Symptomatologie polymorphe

Histiocytose langerhansienne



Localisations

• Unique ou Multifocale

• Os ��� � Granulome Eosinophile

• Peau

• Ganglions lymphatiques

• Foie

• Poumon

• Hypophyse 

• Thyroïde

OMS

OMSDina et al



• Traitement : 
– Arrêt du Tabac

– Aucun traitement n’a fait la preuve de son efficacité
• Corticothérapie « empirique »

• Chimiothérapie : vinblastine méthotrexate VP16 2CDA

• Immunomodulateur : Thalidomide IFNa IL2

• Chirurgie 

• Transplantation : Poumon, Allogreffe de moelle

– Abstention thérapeutique

• Pronostic 

Histiocytose langerhansienne



• Rares cas rapportés

• Nodule induré ou hypertrophie diffuse

• +/- hypothyroïdie

• Associée à, ou précède, une forme multifocale :

��� � Consultation spécialisée requise

• Association avec carcinome papillaire : fortuite

• Association avec thyroïdite lymphocytaire : fréquen te 

��� � Hypothèse : Processus réactionnel

• Forme isolée : bon pronostic

Histiocytose langerhansienne
Localisation thyroïdienne



(

• Forme rare d’une maladie rare

• En cytologie, savoir y penser 

– Diagnostic différentiel : 
Carcinome papillaire 
Carcinome anaplasique

• Consultation spécialisée requise

• Bon pronostic si atteinte 
thyroïdienne isolée

Take home message

Paul Langerhans
1847 1888
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