LIMAGE DU MOIS
Des reins chevelus

INTRODUCTION

Nous rapportons ici le cas d’un patient de
60 ans venu aux urgences pour des douleurs
précordiales, apparues deux jours auparavant,
majorées par I’inspiration profonde. Il est apy-
rétique, normotendu et présente des xanthélas-
mas bilatéraux. Son traitement associe 2 x 250
mg de Ticlid®, 40 mg de Zocor®, 100 mg de

®

Cardioaspirine® et 300 mg de Tildiem®.
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Figure 1. CT Scan Abdominal + C : coupe transverse objectivant un épais-
sissement spiculé des deux capsules rénales. Notons I’absence d’hydro-
néphrose.

Figure 2.
PET scan de
I’abdomen: la
coupe trans-
verse  aux
zones d’épais-
sissement
des capsules
rénales cor-
respond a une
hyperactivité
métabolique.

Notons dans ses antécédents un pontage
aorto-coronaire 1’année précédente et une
hépatite B dans 1’enfance. La biologie objec-
tive un syndrome inflammatoire; 1’échographie
cardiaque, une image péricardique en double
contour de 2 mm d’épaisseur, tandis que les
coupes basses du scanner thoracique révelent
une image d’infiltrat de la graisse péri-rénale
dite en «rein chevelu» (1). La péricardite est
traitée par Aspegic® 4 g par jour et 48 heures
plus tard le patient est asymptomatique.

Sur base de I’imagerie rénale, la maladie
d’Erdheim-Chester est suspectée, puis confir-
mée par une biopsie de la capsule rénale. Le
bilan d’extension objective des xanthélasmas
dans la sphére cutanée, des Iésions ostéo-
condensantes asymptomatiques au niveau des
radius et fémurs en radiologie conventionnelle,
une fibrose rétro-péritonéale au CT Scan, et
I’absence d’atteinte cérébrale ou endocrine en
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IRM. Au PET/CT scan, une hyperactivité méta-
bolique est notée autour des gros vaisseaux
médiastinaux, dans le rétropéritoine et, particu-
lierement, la graisse péri-rénale. Le patient est
alors traité par des doses croissantes d’interfé-
ron (3-4) et reste asymptomatique; un controle
PET/CT apres 6 mois de traitement est super-
posable au premier examen.

DISCUSSION

La maladie d’Erdheim-Chester est une his-
tiocytose non Langerhans (2) qui peut se mani-
fester a différentes localisations suite a une
infiltration xanthogranulomateuse constituée
d’histiocytes spumeux. Avec seulement 457
cas rapportés dans la littérature au 01/ 07/2011,
cette maladie non familiale est rare. Elle atteint
les sujets d’age moyen, surtout masculins
(73%). Lappel clinique, peu spécifique, peut se
manifester par des douleurs des os longs (50%),
des xhanthélasmas (28%) ou une exophtalmie
(25%). L atteinte osseuse est quasi systématique
(96%), celle du péricarde et des gros vaisseaux
prévaut dans la moitié¢ des cas. Une atteinte du
systéme nerveux central (25%) est associée a
un pronostic plus péjoratif.

Lintérét de cette observation est d’attirer
I’attention sur 1’épaississement spiculé de la
capsule rénale rencontré dans 68% des cas et
pathognomonique de la maladie de Erdheim-
Chester.
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Les demandes de tirés a part sont a adresser au
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