homme, 35 ans, douleurs abdominales diffuses modérées depuis plusieurs mois ; discréte
baisse de I'état général . sur quel item sémiologique pouvez (devez !) vous faire le diagnostic
précis de la maladie en cause, au premier coup d" 11| @
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I'infiltration massive intestino - mésentérique intéresse également le bloc duodénum
pancréatique et son environnement, mais ne s'accompagne pas d'ascite; la symptomatologie

clinique n'"est pas celle d'"une infectioneé | a c



la clé du diagnostic  réside ,bien entendu, dans l'aspect du péri - rein ; infiltration bilatérale
et symétrique péri rénale homogene étendue aux sinus rénaux et accompagnée dans le cas
présent d'une infiltration des espaces  para rénaux postérieurs et antérieurs.

I'infiltration ~ péri rénale bilatérale et symétrique est couramment désignée sous le terme de
"reins chevelus" ("hairy kidneys") ; ces images sont trés suggestives du diagnostic de

maladie d'Erdheim - Chester ; histiocytose non langerhansienne acquise d'origine

inconnue caractérisée par une infiltration tissulaire constituée d'histiocytes spumeux
(xanthogranlomatose ) et de tissu fibreux.

I'atteinte péri - rénale est relativement  fréquente (environ 30 % des cas) et peut constituer
la localisation unigue de la maladie. Elle est généralement asymptomatique et révélée par
I'imagerie en particulier le scanner

.Le radiologue a donc un réle fondamental dans le diagnostic de maladie d'Erdheim - Chester
puisqu'il est le premier et le seul a pouvoir faire le diagnostic dans ces formes de
présentation.



sur un examen de suivi a 18 mois d'évolution on peut
mieux analyser |'atteinte mésentérique qui est une
infiltration de I'espace sous - péritonéal péri - vasculaire
créant un manchon autour de l'artere mésentérique
supérieure et de ses branches ; ce manchon peut
comprimer les parois vasculaires en particulier celles des
veines.

d'assez nombreuses adénopathies sont visibles,
disséminées dans le mésentéere

enfin 'atteinte touche assez électivement le mésentere
des premieres anses jéjunales ; le grand omentum est
épargneé




I infiltration du tissu cellulo - graisseux de l'espace sous -
péritonéal péri - vasculaire prédomine tres nettement sur la
racine du mésentere des premieres anses jéjunales qui est
tuméfiée et a un "effet de masse sur les structures
avoisinantes.

le principal diagnostic différentiel est donc la panniculite
mésentérique ; I'élément distinctif fondamental étant
I'atteinte du péri - rein

on peut aussi étre amené a discuter : la carcinose
péritonéale , le lymphome malin diffus du mésentere , la
meésentérite rétractile , I'extension a la racine du
mésentere d'un carcinome de l'uncus pancréatique



I'évolution au niveau
du sinus des reins a
entrainé le
développement d'une
dilatation des petits
calices (parfois
dénommée de fagon
ambigué megacalicose
dans la littérature)
responsable de
douleurs lombaires et
d'un retentissement f
fonctionnel urinaire

I'aspect "chevelu” de
I" infiltration péri -
rénale reste trés
caracteéristique.



