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Résumé  

La maladie de DRD est une histiocytose sinusale avec 

lymphadénopathie massive, rare, bénigne et d’étiologie encore inconnue. Sa 

symptomatologie se résume le plus souvent (90%) à de volumineuses 

adénopathies (ADP) cervicales. En milieu tropical, elle peut prêter à confusion 

avec une tuberculose ganglionnaire (TB). Cet article rapporte le cas d’une 

fillette de 9 ans référée pour une ADP latéro-cervicale gauche, inflammatoire. 

Ce  tableau avait fait suspecter une TB ganglionnaire et pris en charge par un 

médecin de sa localité. La biopsie ganglionnaire faite, confirmait un mois 

après le diagnostic de maladie de DRD. La forme ganglionnaire peut prêter à 

confusion avec une TB en milieu Tropical. Les moyens limités retardent le 

diagnostic et la prise en charge. La biopsie ganglionnaire doit être 

systématique.
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Abstract 
  DRD disease is sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy, 

rare, benign of yet unknown etiology. Its symptomatology is most often 

paralleled (90%) to voluminous cervical lymph adenopathies (ADP). In 

tropical area, it can be confusing with ganglionic tuberculosis (TB). This 

article can give an example of a 9 year-old girl who was referred to us for a 

ADP latero-cervical lymph on her left side, inflammation.  This situation 

raised suspect of a ganglionic TB and was treated by a doctor in her area. The 

lymphatic biopsy confirmed, one month after, the diagnosis of DRD disease. 

The ganglionic form may be confusing with tropical TB. The limited means 

delay the diagnosis and the treatment. Lymphatic biopsy should be systematic. 
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Introduction 

La maladie de Destombes Rosai-Dorfman fut décrite pour la première 

fois en 1965 par le pathologiste Français Paul Destombes (Destombe, 1965). 

Elle est encore appelée histiocytose sinusale avec lymphadénopathie massive. 

Elle est rare, bégnine d’étiologie inconnue (Belembaogo, 1999 Laboudi, 2001 

Ndongo, 2008). Elle frappe surtout mais non exclusivement l’adulte jeune. 

C’est une pathologie qui se présente le plus souvent par une volumineuse 

adénopathie (ADP) cervicale isolée, inflammatoire (Cohen, 2008) qui peut 

prêter à confusion avec une tuberculose ganglionnaire surtout dans nos régions 

où celle-ci est fréquente. Ce travail rapporte un cas chez une fillette de 9 ans à 

manifestation ganglionnaire isolée suivie dans notre service de pédiatrie de 

l’hôpital régional de Ziguinchor/ Sénégal. 
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Observation  

Il s’agissait d’une fillette Sénégalaise âgée de 9 ans de race noire vivant 

dans un village au sud du Sénégal en Afrique de l’ouest. Elle a été admise  

dans le service 3 mois après le début de sa maladie pour une tuméfaction 

latéro-cervicale gauche inflammatoire. 

Ce tableau avait nécessité plusieurs consultations par un médecin 

généraliste de sa localité. Ce dernier avait diagnostiqué une tuberculose 

ganglionnaire et avait mis le patient sous traitement. 

L’examen à l’entrée avait objectivé une conscience claire, des 

muqueuses peu colorées avec un bon état d’hydratation et nutritionnel. Le 

poids était à 35 kg, la température à 37,3°.  

On notait une polyadénopathie latéro-cervicale gauche volumineuse 

légèrement inflammatoire non fistulisée, non douloureuse avec une peau en 

regard d’aspect normale, comme l’atteste la figure1. 

 

 

 

 

 

 
Figure 1 : A l’admission 

 

Les autres aires ganglionnaires étaient libres. L’appareil cardio-

vasculaire et pulmonaire étaient normaux ainsi que les autres appareils. 

Le bilan biologique avait objectivé une C réactive protéine  à 12 mg/L, une 

anémie à 9,7 g/dl d’hémoglobine hypochrome microcytaire avec 383 000 

plaquettes et 4390 globules blancs, groupe sanguin B+. La fonction rénale était 

normale. 

La biopsie ganglionnaire objectivait un aspect histologique en faveur 

d’une histiocytose sinusale compatible avec une maladie de Destombes- Rosai 

– Dorfman (DRD). 

Devant ce tableau de maladie de Destombes-Rosai-Dorfman la patiente avait 

reçu le traitement  suivant :   

- un déparasitage par Albendazole initialement puis 
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- l’administration de prednisone (1mg/kg/j pendant 1 mois puis dégression sur 

2 mois). 

- l’administration de fer sirop pendant 2 mois. 

L’évolution clinique a été marquée par une disparition de la fièvre en 

10 jours, la correction de l’anémie en un mois, une prise de poids 

probablement en rapport avec la corticothérapie. La figure 2 représente  l’ADP 

après 2 mois de traitement, la figure 3 représente l’ADP après arrêt du 

traitement corticoïde. 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
            Figure 2 : Après 2 mois de traitement           Figure 3 :  Fin traitement corticoide 

 

Discussion 

                La maladie de DRD est rare, moins de 500 cas en 1996 (Harmouche, 

1999 Destombe, 1965) et touche principalement les enfants ou les adultes 

jeunes (80% moins de 20 ans)(Cohen, 2017 Laboudi, 2001 Diallo , 2017). 

Cependant, le diagnostic peut être posé bien plus tard, jusqu'à 60 ans 

(Catalucci , 2017 El Kohen, 2001 Bernard, 1999). L’étiopathogénie demeure 

inconnue. Aucun agent pathogène n’a pu etre directement incriminé 

(Belembaogo, 1999 Foucar, 1990 Ndongo, 2008). La symptomatologie 

clinique la plus retrouvée est une ADP cervicale volumuneuse  (90% des cas), 

bilatérale et non douloureuse. On note cependant la possibilité d’atteinte 

extraganglionnaire dans 50% des cas (Cohen, 2017 Laboudi, 2001 Diallo, 

2017 Belembaogo, 1999). L’age de la patiente ainsi que la symptomatologie 

clinique corroborent parfaitement aux données de la litterature. Aucune 

manifestations extraganglionnaires n’a été retouvée chez la patiente. 

Sur le plan biologique, en plus du syndrome inflammatoire on peut 

observer des cytopénies, une augmentation des gammaglobulines dans 70% 

des cas (Ndongo, 2008 Cohen, 2017 Laboudi, 2001 Belembaogo, 1999). Des 
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stigmates biologiques d’auto-immunité peuvent être trouvés (10 à  15% des 

cas), avec ou sans manifestations cliniques : les plus fréquents sont un facteur 

rhumatoide positif, des anticorps antinucleaires et/ou une biologie lupique, un 

test de coombs positif (Cohen, 2017). Le diagnostic reside sur l’histologie, 

l’architecture ganglionnaire est globalement conservée avec des sinus 

contenant de nombreux histiocytes de grandes tailles. En milieu tropical, la 

forme ganglionnaire  peut faire évoquée d’emblé une tuberculose  

ganglionnaire. C’est le cas de notre patiente qui a bénéficié de plus de 2 mois 

de traitements antituberculeux avant son admission dans le service. Ce même 

constat a été fait par Ndongo (Ndongo, 2008). Entre autre, les lymphomes par 

leur localisation et le syndrome d’activation macrophagique peuvent 

egalement préter à confusion avec la maladie de Destombe (Lammy, 1981). 

Dans tous les cas, la biopsie ganglionnaire  devra être systématique. La 

tuberculose ganglionnaire endémique sous les tropiques realise un tableau de 

poly-adénopathie fébrile. L’atteinte pulmonaire associée facilite le 

diagniostic. Dans le cas contraire l’histologie après biopsie ganglionnaire est 

necessaire révélant l’existence de granulomes tuberculoide nécrotiques. 

Une atteinte pulmonaire n’a pas été  retrouvée chez la patiente dans 

notre ni une autre localisation d’organe.  

L’évolution de la maladie est bénigne dans la plupart des cas avec 

disparition totale des lésions (Diane, 1990 Destombe, 1965). Cependant un 

petit groupe de patients ont une forme agressive et chronique de Rosai-

Dorfman pouvant aboutir au décès (Diane, 1990). A l’heure actuelle, un 

traitement étiologique bien codifié n’est pas disponible. Souvent, un 

traitement n’est pas necessaire  dans la mesure ou cette affection n’entrave ni 

la vie ni une fonction vitale (Belembaogo, 1999 Laboudi, 2001). Certains 

auteurs préconisent la radiothérapie, la chimiothérapie, la corticothérapie, la 

chirurgie dans les formes évolutives ou en cas de menace d’une fonction vitale 

(compression médulaire, trouble respiratoire, atteinte viscérale 

symptomatique) (Belembaogo, 1999 Laboudi, 2001 Cohen, 2017). Chez notre 

patiente, la maladie a été bénigne avec  rémission complète sous 

corticothérapie après 3 mois de traitements.  

 

Conclusion 

La maladie de DRD à localision ganglionnaire est très difficile à 

diagnostiquer en milieu tropical du fait de sa rareté et des moyens 

diagnostiques limités. Elle préte souvent à confusion dans ce milieu avec 

d’autres pathologies plus endémique telles la tuberculose ganglionnaire et les 

lymphomes d’où l’interêt de la biopsie ganglionnaire systématique. 
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