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Histiocytoses are heterogeneous diseases characterized by the accumulation of histiocytes in various organs. The detection of somatic molecular alterations in some of these led to a new classification, published in 2016. In this review, we describe bone involvement of L-group histiocytosis (Langerhans-cell histiocytosis (LCH) and Erdheim-Chester disease (ECD)), and Destombes-Rosai-Dorfman disease (RDD). The osseous lesions of LCH consist of unilateral or multifocal, hypermetabolic lesions on bone Ccomputed tomography (CT)-scan or 18F-fluorodeoxyglucose (FDG) positron emission tomography (PET), mainly affecting flat bones and vertebrae, and more rarely long bones, with a risk of fracture. ECD bone involvement is characterized by metaphysodiaphyseal sclerotic, hypermetabolic lesions, present in more than 90 % of cases, and constituting an iconic feature of this disease. Limbs bone pain may be suggestive of ECD, and is sometimes the first sign of the disease. RDD is characterized by multifocal bone involvement of the limbs or spine, associated in typical forms with node involvement.

Treatments options vary for these 3 types of histiocytoses, and range from abstention to chemotherapy in LCH, from immunomodulatory treatments to targeted therapies in ECD, and from abstention, corticosteroid therapy, immunosuppressive drugs, to chemotherapies in RDD.

Résumé

Les histiocytoses sont un groupe hétérogène de maladies caractérisées par l'accumulation d'histiocytes dans des organes variés. La mise en évidence d'anomalies moléculaires somatiques dans certaines d'entre elles a conduit à une nouvelle classification. Nous détaillons dans cette revue les atteintes osseuses des histiocytoses du groupe L (histiocytose Langerhansienne (HL) et maladie d'Erdheim-Chester (MEC)), et de la maladie de Destombes-Rosai-Dorfman (DRD). Les atteintes osseuses de l'HL sont constituées essentiellement d'atteintes lytiques, uni ou multifocales, hypermétaboliques sur la scintigraphie ou la tomodensitométrie par émission de positons (TEP) au 18 fluorodeoxyglucose (FDG), touchant principalement les os plats et les vertèbres, et plus rarement les membres, avec un risque fracturaire. La MEC est caractérisée par une atteinte métaphyso-diaphysaire des os longs, présente dans plus de 90 % des cas, et constituant une atteinte iconique de la maladie. Les douleurs osseuses peuvent être révélatrices de la MEC. La maladie de DRD est caractérisée par une atteinte osseuse multifocale des membres ou du rachis, associée dans les formes typiques à des atteintes ganglionnaires. Les traitements diffèrent dans ces 3 types d'histiocytoses et vont d'une abstention thérapeutique à des chimiothérapies dans l'HL, de traitements immunomodulateurs à des thérapies ciblées dans la MEC, et d'une corticothérapie à des chimiothérapies dans la maladie de DRD.
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Introduction

Les histiocytoses, littéralement « accumulation d'histiocytes », constituent un groupe hétérogène de pathologies caractérisées par une accumulation, le plus souvent multisystémique, de cellules histiocytaires dans des organes variés. Alors que les monocytes, macrophages, et les cellules dendritiques, constituent le système des « phagocytes mononucléés », les histiocytes font référence à des cellules supposées macrophagiques résidant dans les tissus. La conception et la compréhension des histiocytoses ont été profondément bouleversées ces dernières années suite à la mise en évidence d'anomalies moléculaires somatiques récurrentes dans certaines d'entre-elles, qui constituent le socle de la classification révisée des histiocytoses publiée en 2016 [START_REF] Emile | Revised classification of histiocytoses and neoplasms of the macrophage-dendritic cell lineages[END_REF].

Parallèlement, certaines anomalies moléculaires pouvant être ciblées par des traitements utilisés dans des néoplasies, notamment dans le mélanome malin métastatique, les possibilités thérapeutiques de ces affections ont été élargies, menant à de nouvelles stratégies, et de nouveaux questionnements.

Le phénotype des histiocytoses est variable selon le type de pathologie. Au sein de chacune, le spectre clinique est hétérogène, et l'atteinte ostéoarticulaire est inconstante.

Celle-ci peut aider à la classification de la pathologie, mais elle fait également partie intégrante de la présentation clinique, pouvant être tantôt asymptomatique, tantôt responsable de douleurs de topographie variable voire de fractures. La présentation clinico-radiologique des atteintes ostéo-articulaires est variable d'une histiocytose à l'autre. Dans la première partie nous détaillerons les évolutions conceptuelles, la physiopathologie, et la nouvelle classification des histiocytoses ; nous approfondirons par la suite les atteintes ostéoarticulaires, de même que le phénotype général et les différentes thérapeutiques pour 3 pathologies: la maladie d'Erdheim-Chester (MEC), l'histiocytose dite « Langerhansienne » (HL), et la maladie de Destombes-Rosai-Dorfman (DRD).

Evolution conceptuelle et classification révisée des histiocytoses

Les histiocytoses sont des affections rares caractérisées par l'accumulation de cellules dérivées des monocytes, macrophages, ou cellules dendritiques. Les macrophages sont des grandes cellules ovoïdes impliquées dans la clairance des agents pathogènes, des débris, et des corps apoptotiques. Les cellules dendritiques sont distinctes, ont une forme étoilée et ont une fonction de présentation de l'antigène associée au complexe majeur d'histocompatibilité. Les monocytes sont présents dans le sang, et peuvent se différencier en macrophages ou cellules dendritiques, celles-ci pouvant par ailleurs se diviser et s'auto-renouveler. La première classification des histiocytoses proposée en 1987 distinguait 3 catégories : les histiocytoses à cellules de Langerhans, les histiocytoses dites « non-Langerhansiennes », et les histiocytoses malignes [START_REF]Histiocytosis syndromes in children. Writing Group of the Histiocyte Society[END_REF]. Les progrès moléculaires, en particulier la mise en évidence de mutations récurrentes BRAF V600E , et d'anomalies moléculaires somatiques de la voie RAS-RAF-MEK-ERK dans les HL et la MEC [START_REF] Haroche | High prevalence of BRAF V600E mutations in Erdheim-Chester disease but not in other non-Langerhans cell histiocytoses[END_REF][START_REF] Diamond | Diverse and Targetable Kinase Alterations Drive Histiocytic Neoplasms[END_REF], ont conduit à une refonte de cette classification [START_REF] Emile | Revised classification of histiocytoses and neoplasms of the macrophage-dendritic cell lineages[END_REF]. Celle-ci distingue désormais les histiocytoses du groupe L, regroupant les HL, les MEC, et les formes dites « mixtes » [START_REF] Hervier | Association of both Langerhans cell histiocytosis and Erdheim-Chester disease linked to the BRAFV600E mutation[END_REF] [START_REF] Haroche | High prevalence of BRAF V600E mutations in Erdheim-Chester disease but not in other non-Langerhans cell histiocytoses[END_REF][START_REF] Badalian-Very | Recurrent BRAF mutations in Langerhans cell histiocytosis[END_REF], qui peut être identifiée au sein des lésions histiocytaires, mais une proportion plus grande a une activation de la voie RAS-RAF-MEK-ERK, liée à d'autres altérations moléculaires (mutations ou réarrangements plus larges), du gène BRAF ou d'autres, notamment MAP2K1. Contrairement à la MEC, l'HL survient plus fréquemment chez les enfants d'âge inférieur à 15 ans, avec une prévalence dans cette catégorie d'âge au moins 5 fois supérieure à celle de l'adulte [START_REF] Guyot-Goubin | Descriptive epidemiology of childhood Langerhans cell histiocytosis in France, 2000-2004[END_REF]. L'HL peut toucher n'importe quel organe, dont les os dans 80 % des cas [START_REF] Haroche | Histiocytoses: emerging neoplasia behind inflammation[END_REF]. Les autres organes fréquemment touchés sont la peau (1/3 des cas), la région hypothalamo-hypophysaire (25 % des cas), la moelle osseuse (15 % des cas), les poumons (15 % des cas), les ganglions lymphatiques (10 % des cas), et plus rarement le système nerveux central (<5% des cas).

Les localisations osseuses de l'HL peuvent être isolées, uniques, ou multiples (Figures 1 et 2). Tantôt asymptomatiques, elles peuvent être responsables de douleurs, déformations, voussures, et/ou fractures. Les os plats sont touchés dans 50 % des cas, se présentant sous forme d'une atteinte lytique, de taille variable (1-4 centimètres) de la voûte du crâne, de la mandibule, des côtes, du pelvis, et plus rarement de la scapula [START_REF] Stull | Langerhans cell histiocytosis of bone[END_REF].

La lésion radiographique caractéristique évolue dans le temps. Elle est initialement ostéolytique à contours irréguliers sur les os longs, et à contours plus réguliers sur la voûte, avec parfois une condensation focale en son sein (séquestre). Dans un second temps, les bords deviennent plus nets, l'os adjacent se condense puis la lésion peut diminuer en taille, jusqu'à parfois même disparaître. Les lésions plus anciennes peuvent ainsi revêtir un aspect d'ostéosclérose autour de l'ostéolyse. Sur les os longs, les lésions lytiques débutent typiquement dans la cavité médullaire des régions métaphysodiaphysaires, et s'étendent jusqu'au versant endosté de la corticale, conduisant à un amincissement voire une rupture de la corticale [START_REF] Azouz | Langerhans' cell histiocytosis: pathology, imaging and treatment of skeletal involvement[END_REF]. Les encoches endostées peuvent ainsi mimer des lésions plus agressives. À la phase aiguë, les lésions des os longs présentent classiquement un aspect inflammatoire, se traduisant par des appositions périostées visibles sur une radiographie au contact de la corticale, en regard de la lésion, et par un oedème de l'os adjacent et des parties molles en regard sur l'IRM. L'aspect inflammatoire périlésionnel et les encoches endostées sont des éléments sémiologiques importants orientant vers le diagnostic d'HL [START_REF] David | Radiologic features of eosinophilic granuloma of bone[END_REF]. La présentation radiologique des lésions osseuses d'HL des os longs peut être arrondie ou ovalaire, kystique ou ostéolytique [START_REF] David | Radiologic features of eosinophilic granuloma of bone[END_REF]. Les réactions périostées sont fréquentes et peuvent être visibles sur les radiographies conventionnelles. Le scanner osseux permet de mieux apprécier l'ostéolyse et les appositions périostées [START_REF] Crone-Munzebrock | A comparison of radiographic and bone scan findings in histiocytosis X[END_REF]. Il montre typiquement une augmentation de densité de la cavité médullaire et une destruction de la corticale. L'IRM révèle un signal iso ou hypoT1 et hyperT2. À la phase aiguë, elle peut montrer un oedème de la moelle, du périoste, ou des tissus adjacents. Les lésions cicatricielles ont un signal T2 diminué [START_REF] Khung | Skeletal involvement in Langerhans cell histiocytosis[END_REF]. Enfin, les atteintes rachidiennes vertébrales, uniques ou disséminées, sont possibles. Initialement ostéolytiques, elles peuvent conduire à un aspect de vertebra plana par effondrement du corps vertébral. Les disques intervertébraux et les régions postérieures sont le plus souvent épargnés. Une atteinte de l'arc postérieure est possible mais exceptionnelle [START_REF] Tyagi | Langerhans' cell histiocytosis involving posterior elements of the dorsal spine: An unusual cause of extradural spinal mass in an adult[END_REF]. Les lésions actives osseuses sont hypermétaboliques sur la tomographie par émission de positons (TEP) au 18Ffluorodeoxyglucose ( 18 FDG) [START_REF] Blum | Role of 18FDG-positron emission tomography scanning in the management of histiocytosis[END_REF]. Sur cet examen, l'atteinte osseuse prédomine sur le squelette axial (crâne, mandibule, clavicules, sternum, os coxal, ailes iliaques) ou sur les membres avec typiquement des hypermétabolismes asymétriques en ilôts (Figure 3). Biologiquement, les phosphatases alcalines peuvent être augmentées, en particulier en cas de lésions multiples. Pour la détection des lésions osseuses au cours de l'HL, des radiographies conventionnelles guidées par les douleurs sont recommandées. Chez les adultes, le scanner permet de surcroît une meilleure évaluation de l'ostéolyse et donc du risque fracturaire, et de l'atteinte des parties molles adjacentes. Le scanner peut aider à guider une biopsie pour documenter l'histiocytose. Chez les enfants, l'IRM corps entier peut permettre de façon non irradiante de détecter des lésions osseuses multiples [START_REF] Schmidt | Whole-body MR imaging of bone marrow[END_REF].

L'évolution de l'HL est variable, allant d'une maladie bénigne avec la régression spontanée d'une localisation unique, à une maladie systémique d'aggravation progressive, pouvant être fatale, le plus souvent lorsqu'il existe une atteinte hématologique ou du système nerveux central [START_REF] Picarsic | Nosology and Pathology of Langerhans Cell Histiocytosis[END_REF][START_REF] Heritier | BRAF Mutation Correlates With High-Risk Langerhans Cell Histiocytosis and Increased Resistance to First-Line Therapy[END_REF]. Les traitements de l'HL sont variables en fonction des organes atteints et de la présence ou non d'une mutation somatique activatrice de BRAF. Une grande variété de traitements a été essayée dans l'HL, selon le type de localisations, allant de l'abstention thérapeutique à la résection chirurgicale, les anti-inflammatoires stéroïdiens ou non stéroïdiens, les chimiothérapies (vinblastine, vincristine, cladribine, étoposide, cytarabine), et les immunosuppresseurs (méthotrexate, 6 mercapto-purine). Les traitements de première intention des formes osseuses reposent sur des traitements symptomatiques lorsque l'atteinte est unique (antalgiques, anti-inflammatoires, parfois bisphosphonates), et sur une chimiothérapie associant corticothérapie et vinblastine dans les formes multi-focales. La présence d'une atteinte pulmonaire, hématologique, ou du système nerveux central peut modifier cette attitude. Des recommandations sur les traitements ont été proposées [START_REF] Haupt | Langerhans cell histiocytosis (LCH): guidelines for diagnosis, clinical work-up, and treatment for patients till the age of 18 years[END_REF], n'incluant pas les thérapies ciblées (inhibiteurs de BRAF ou de MEK) utilisées plus récemment. Les patients ayant une HL avec une mutation activatrice de BRAF ont une moins bonne réponse à la chimiothérapie conventionnelle et un risque de réactivation plus élevé après traitement [START_REF] Heritier | BRAF Mutation Correlates With High-Risk Langerhans Cell Histiocytosis and Increased Resistance to First-Line Therapy[END_REF]. La place des thérapies ciblées reste à définir chez ces patients.

Maladie d'Erdheim-Chester

La MEC, dont la première description remonte à 1930 [START_REF] Chester | Über Lipoidgranulomatose[END_REF], est une histiocytose rare dont la prévalence tend à augmenter, en partie grâce aux efforts menés pour décrire cette pathologie. La MEC prédomine chez les hommes de plus de 50 ans (sex-ratio 2,6).

Le diagnostic de MEC repose sur une présentation clinique et radiologique compatible, dont l'atteinte des os longs présente dans plus de 80 % des cas, et une documentation histologique d'un infiltrat d'histiocytes spumeux et typiquement de cellules de Touton, correspondant à des cellules géantes multinucléées avec un centre éosinophile [START_REF] Diamond | Consensus guidelines for the diagnosis and clinical management of Erdheim-Chester disease[END_REF]. Les histiocytes ont des caractéristiques immunohistochimiques distinctes de l'HL, puisque le CD1a est négatif, alors que le CD68 et le CD163 sont positifs. L'atteinte des os longs, représentée par une atteinte métaphyso-diaphysaire symétrique (Figures 3 et 4), est présente chez au moins 90 % des patients [START_REF] Cohen-Aubart | Phenotypes and survival in Erdheim-Chester disease: Results from a 165-patient cohort[END_REF]. Certains auteurs ont décrit jusqu'à 96 % d'atteintes des os longs [START_REF] Mazor | Erdheim-Chester Disease: a comprehensive review of the literature[END_REF][START_REF] Estrada-Veras | The clinical spectrum of Erdheim-Chester disease: an observational cohort study[END_REF]. L'atteinte des sinus de la face est moins fréquente, probablement 50 % des cas, et constituée des mêmes aspects d'ostéosclérose [START_REF] Drier | Cerebral, facial, and orbital involvement in Erdheim-Chester disease: CT and MR imaging findings[END_REF]. Les autres atteintes fréquentes au cours de la MEC sont l'atteinte péri-rénale (58 %), l'atteinte vasculaire (64 % des cas), avec une atteinte péri-aortique le plus souvent, et l'atteinte cardiaque (53 % des cas). L'atteinte cutanée, notamment les xanthélasmas, peuvent aider au diagnostic car ils constituent un site de biopsie aisé. L'atteinte du système nerveux central, présente dans 37 % des cas, constitue un élément de mauvais pronostic. Dans la MEC, le phénotype est variable selon la présence de la mutation BRAF V600E : les patients mutés ont plus d'atteintes cardiaques, plus de diabète insipide, et plus d'atteintes neurologiques [START_REF] Cohen-Aubart | Phenotypes and survival in Erdheim-Chester disease: Results from a 165-patient cohort[END_REF]. L'atteinte clinique des os longs se manifeste dans 37-50 % des cas, typiquement avec des douleurs osseuses, qui peuvent constituer la première manifestation de la maladie.

Les douleurs peuvent être d'horaire mécanique ou inflammatoire. Il n'y a habituellement pas de douleur du rachis, des côtes, ou de la voûte du crâne, sauf dans les formes d'histiocytoses mixtes, associant des manifestations à la fois de MEC et d'HL.

Contrairement à l'HL où l'atteinte ostéolytique est prédominante, on trouve typiquement dans la MEC une ostéosclérose des os longs, symétrique, prédominant aux membres inférieurs, épargnant classiquement les régions épiphysaires [START_REF] Antunes | Thoracic, abdominal and musculoskeletal involvement in Erdheim-Chester disease: CT, MR and PET imaging findings[END_REF]. Parfois l'atteinte radiographique peut être mixte, ostéolytique et ostéosclérosante. Les réactions périostées sont rares [START_REF] Dion | Bone involvement in Erdheim-Chester disease: imaging findings including periostitis and partial epiphyseal involvement[END_REF]. Sur l'IRM, l'atteinte osseuse de la MEC est responsable d'un hyposignal T1 et d'un signal hétérogène en hyperT2, avec rehaussement par le gadolinium. La scintigraphie au technetium-99m, qui montre un hypermétabolisme symétrique des régions métaphyso-diaphysaires des os longs (Figure 3), est progressivement remplacée par le 18-FDG TEP scanner, révélant un hypermétabolisme des mêmes régions. L'avantage du 18-FDG TEP scanner est de permettre l'évaluation de l'activité de la maladie dans sa globalité, et de détecter des atteintes viscérales non évaluables par la scintigraphie osseuse [START_REF] Arnaud | 18Ffluorodeoxyglucose-positron emission tomography scanning is more useful in followup than in the initial assessment of patients with Erdheim-Chester disease[END_REF]. L'hypermétabolisme des os longs n'est pas spécifique de la MEC et peut se voir dans des affections variées comme les syndromes myéloprolifératifs, le syndrome de Schnitzler, et les histiocytoses à cristaux. Toutefois, l'atteinte métaphyso-diaphysaire des membres inférieurs, d'aspect diffus et symétrique, est un argument fort pour cette affection (Figure 3). L'attitude thérapeutique dans la MEC dépend essentiellement de la présence d'atteintes graves. Lorsqu'elles sont présentes, ou en cas d'échec d'un traitement de première ligne, on peut utiliser les thérapies ciblées (inhibiteur de BRAF ou de MEK) [START_REF] Cohen Aubart | Targeted therapies in 54 patients with Erdheim-Chester disease, including follow-up after interruption (the LOVE study)[END_REF]. En leur absence, on utilise en première intention l'interféron-alpha, plutôt sous sa forme pegylée, qui a montré qu'il améliorait la survie des patients [START_REF] Cohen-Aubart | Phenotypes and survival in Erdheim-Chester disease: Results from a 165-patient cohort[END_REF]. Dans les formes modérées, l'alternative est l'anakinra, la cladribine, ou encore l'infliximab [START_REF] Cohen-Aubart | Variability in the efficacy of the IL1-receptor antagonist anakinra for treating Erdheim-Chester disease[END_REF][START_REF] Cohen-Aubart | Efficacy of infliximab in the treatment of Erdheim-Chester disease[END_REF][START_REF] Goyal | Clinical and Radiologic Responses to Cladribine for the Treatment of Erdheim-Chester Disease[END_REF].

Maladie de Destombes-Rosai-Dorfman

Contrairement à l'HL et à la MEC, la maladie de DRD n'appartient pas aux formes L de la classification révisée des histiocytoses. En effet, il est exceptionnel d'y trouver une altération moléculaire de la voie des MAP-kinases, représentée par la voie RAS-RAF-MEK-ERK. La maladie de DRD, initialement décrite par le pathologiste français Paul Destombes en 1965 [START_REF] Destombes | Adénites avec surcharge lipidique, de l'enfant ou de l'adulte jeune, observées aux Antilles et au Mali[END_REF], affecte le plus souvent des enfants ou des adultes jeunes. La description clinique typique consiste en des adénopathies cervicales, volumineuses, non douloureuses, parfois accompagnées de signes généraux, et dont l'évolution est le plus souvent spontanément résolutive. Outre les atteintes ganglionnaires, des manifestations oto-rhino-laryngologiques (ORL), cutanées, et plus rarement osseuses ou du système nerveux central ont été décrites [START_REF] Foucar | Sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy (Rosai-Dorfman disease): review of the entity[END_REF]. Le diagnostic de maladie de DRD repose sur la documentation histologique d'un infiltrat histiocytaire CD68 (+), CD1a (-), et le plus souvent positif pour la protéine S-100 [START_REF] Abla | Consensus recommendations for the diagnosis and clinical management of Rosai-Dorfman-Destombes disease[END_REF]. L'image histologique caractéristique est l'empéripolèse, qui est constituée par la visualisation d'élément nucléés, en particulier de lymphocytes, au sein du cytoplasme d'histiocytes de grande taille. Des formes frontières avec la maladie associée aux IgG4 ont été décrites. Des formes monogéniques syndromiques dans lesquelles on peut trouver des images histologiques proches de celles de la maladie de DRD existent (mutations de SLC29A3 ou TNFRSF6).

Les atteintes osseuses de la maladie de DRD s'intègrent généralement dans une maladie multi-systémique et sont exceptionnellement isolées. Elles peuvent être adjacentes à une atteinte des tissus mous. Les lésions osseuses de maladie de DRD peuvent être asymptomatiques ou responsables de douleurs ou de gonflement. Les os longs, la voûte crânienne, et le rachis peuvent être touchés. Dans ces 2 derniers cas, il existe fréquemment une atteinte méningée adjacente. Les atteintes des os longs (essentiellement fémurs et tibias) concernent les régions diaphysaires, métaphysaires, ou épiphysaires. Les atteintes du massif facial sont fréquentes et associées à une infiltration des tissus adjacents, en particulier des atteintes orbitaires ou intrasinusales. L'aspect radiographique est celui d'une lésion ostéolytique avec parfois un contour ostéoscléreux [START_REF] Gupta | Rosai Dorfman Disease in an Infant: An Unusual Cause of Cervical Lymphadenopathy[END_REF]. Les lésions condensantes sont exceptionnelles et doivent faire chercher un diagnostic différentiel, notamment une hémopathie. Sur la 18FDG-TEP, les atteintes osseuses peuvent être isolées ou plus diffuses comme dans la MEC, mais généralement moins symétrique (Figure 3). L'association à un hypermétabolisme des adénopathies peut être évocatrice de cette pathologie.

L'évolution de la maladie de DRD est variable. Les patients ayant une atteinte neurologique peuvent avoir une aggravation progressive des troubles neurologiques, souvent sur plusieurs décennies, qui se manifestent par des compressions de nerfs crâniens, plexiques, ou médullaires par les infiltrations méningées. Les traitements ne sont pas bien évalués dans la maladie de DRD, et reposent sur la corticothérapie, les immunosuppresseurs (méthotrexate, 6-mercaptopurine, azathioprine), parfois les biothérapies qui ont une efficacité variable (rituximab, infliximab, tocilizumab), ou les chimiothérapies (cladribine) [START_REF] Cohen Aubart | Rosai-Dorfman disease: Diagnosis and therapeutic challenges[END_REF].

Conclusions

Les atteintes ostéoarticulaires sont fréquentes au cours de la MEC et l'HL, avec une présentation clinique et radiologique protéiforme. Dans l'HL, les radiographies osseuses, complétées par un scanner si nécessaire ou une IRM chez l'enfant, constituent les examens de première intention. Dans la MEC, le 18FDG-TEP scanner est utile pour détecter et évaluer l'activité des lésions osseuses. Ces affections certes rares sont importantes à connaître car les implications thérapeutiques sont majeures.
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Légendes des Figures

Figure 1 .

 1 Figure 1. Présentations radiologiques d'histiocytose Langerhansienne. A. En haut : à la phase initiale, lésion lytique de la partie postérieure de l'aile iliaque gauche, à contours mal limités, interrompant la corticale et mimant donc une lésion agressive. En bas : évolution à 2 ans de la lésion illustrée en A. qui a diminué en taille, progressivement remplacée par de l'os normal, l'interface entre l'os normal et la lésion sont plus nets. B. Ostéolyse de la voûte pariétale gauche à contours nets bien limités sans franche réaction osseuse adjacente chez une femme de 43 ans qui présentait par ailleurs une atteinte du bassin et de plusieurs vertèbres. C. Scanner en coupe axiale sans injection, puis IRM en coupe axiale en diffusion, en pondération T2 et T1 après injection de gadolinium. Lésion lytique bien limitée de la voûte frontale droite envahissant les parties molles.

Figure 2 .

 2 Figure 2. Présentations radiologiques d'histiocytose LangerhansienneA. Lésion lytique de l'extrémité antérieure de l'aile iliaque gauche sur un scanner en coupes axiales. En IRM en pondération T2 dans le plan coronal A la phase initiale la lésion est en hypersignal T2 intense, l'os adjacent est le siège en hypersignal T2 modéré en faveur d'un oedème qui oriente vers le diagnostic du fait du caractère inflammatoire de la lésion. Sur les contrôles successifs, l'oedème osseux périlésionnel a disparu, la lésion a diminué puis totalement disparu. B. Atteinte de l'épineuse du corps vertébral de L3 chez un homme de 22 ans.La lésion est purement lytique en scanner, interrompant la corticale à plusieurs endroits. En IRM elle apparaît en hypersignal STIR, hyposignal T1 se rehaussant après injection. On peut noter l'important oedème osseux adjacent et l'inflammation des

Figure 3 .

 3 Figure 3. Tomodensitométrie par émission de positons (TEP) au 18 F-

Figure 4 .

 4 Figure 4. Présentation radiologique de la maladie d'Erdheim-Chester. Aspects radiographiques de maladie d'Erdheim-Chester avec une topographique typique chez une femme de 75 ans. Infiltration médullaire bilatérale et symétrique en hypersignal T2 modéré, hyposignal T1 franc,se rehaussant après injection de l'os spongieux diaphysométaphysaire de l'extrémité distale des fémurs et de l'extrémité proximale des tibias, respectant relativement les épiphyses qui gardent un signal

essentiellement graisseux. Cette infiltration se traduit en radiographie par une condensation hétérogène.