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Histoire Clinique

* Se présente en choc septique avec douleur 43
aigue au genou et a I’aine gauche ans

 Antécédent de myasthénie grave sous
predmsone/ MMF (mycophenolate mofetil)

* Infections urinaires a répétition avec
hospitalisation récente pour des abces
prostatiques et orchi-épididymite gauche

* Cultures positives pour E. Coli
multirésistant au dossier

* > 8 cultures positives pour BGN (bacilles gram-
négatif) per-hospit




Scintigraphie osseuse et au Gallium

Renseignement clinique : lésion ostéolytique du fémur gauche.
Bactériémie a E. Coli. Abces prostatique.

Etude de flot Phase immédiate



Scintigraphie osseuse et
au Gallium

Cliché statique en incidence antérieure Cliché statique en incidence antérieure
des fémurs a I’étude osseuse des tibias a I’étude osseuse

Balayage en incidence antérieure
de I’étude au gallium-67



Trouvailles radioisotopiques

Cliché immédiat en incidence antérieure centré
sur les genoux : augmentation du pool vasculaire
dans les régions diaphyso-métaphysaires des
fémurs distaux et tibias proximaux

Etude de flot centrée sur les fémurs : foyers hyperhémiques
en projection de la région scrotale gauche et plus
discretement de la région diaphysaire du fémur gauche




Trouvailles radioisotopiques

Phase tardive: hypercaptation de gradient modéré a la diaphyse fémorale moyenne gauche,
en diaphysométaphysaire aux fémurs distaux et aux tibias proximaux



Trouvailles radioisotopiques

Au gallium, les trouvailles aux structures
osseuses sont congruentes en gradient
et en étendue par rapport a la
scintigraphie osseuse.

captation intense du
gallium au testicule gauche, qui est
incompletement imagé a la TDM de
faible dose.

Dans le contexte, une TEP au FDG a été
recommandée afin de compléter
I’investigation testiculaire.




TEP/TDM au 18F-FDG




TEP/TDM au 18F-FDG
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Trouvailles radioisotopiques TEP DG

Trouvailles osseuses :

Multiples foyers médullaires fortement
hypermétaboliques a la diaphyse
fémorale moyenne gauche (SUVmax
10,1), a la région métaphysaire
fémorale distale et tibiale proximale
bilatérale et au tiers distal des
diaphyses tibiales bilatérales

A la TDM, on retrouve un aspect
hyperdense/sclérotique de la cavité
médullaire sous-corticale a distribution
plutét circonférentielle




Trouvailles radioisotopiques TEP DG

Trouvailles viscérales :

- Hypermétabolisme diffus intense
(SUVmax 17,6) du testicule gauche
avec un aspect diffusément hyperdense
a la TDM (HU : 140)

- Quelques ganglions millimétriques
modérément hypermétaboliques au
rétropéritoine, avec un aspect
également hyperdense

- Captation modérée en regard d’une
structure hyperdense de 22 mm en
regard du parenchyme prostatique




Corrélation IRM

Séquence T1

Séquence T1 Séquence T2

Séquence T2



Description IRM

Remplacement médullaire étendu aux deux tiers distaux du fémur G (hypointense en T1,

hyperintense en T2) avec rehaussement circonférentiel sous-cortical serpigineux a la surface
périostée. Aspect similaire, mais moins étendu au fémur D. Rehaussement sous-cortical aux

métaphyses proximales des tibias. Globalement, présentation quasi-symeétrique D et G.



Diagnostic différentiel

Trouvailles osseuses : Trouvailles viscérales :
¢ Ma.].a.d.].e de Erdheim'CheSter ° Néoplas:le testlculalre
* Ostéomyélite infectieuse multifocale = Tumeur a cellules germinales (séminome?)
 Lymphome * Tumeur a cellules non-germinales

 Lymphome testiculaire

Infarctus osseux multiples
 Erdheim-Chester testiculaire

Autres Dx moins probables : - Etiologie infectieuse?
* Histiocytose langerhansienne

e CRMO (« Chronic recurrent multifocal
osteomyelitis »)

* Maladie de Paget
« Atteinte métastatique




Diagnostic difféerentiel

Maladie de Erdheim-Chester ‘ v'Atteinte osseuse est la plus fréquente (95%)
v'Atteinte diaphysométaphysaire symétrique
. fies : : des os longs avec épargne relative des
Ostéomyeélité infectieuse multifocale épiphyses (Mb Inf > Mb Ssup)

Lymphome

Infarctus osseux multiples ) . )
X Présence de zones perméatives/lytiques

x Prévalence rare (~1000 cas rapportes)

x Absence d’atteinte extra-squelettique
convaincante (présente >50% du temps selon
Veyssier-Belot et al.)



Diagnostic difféerentiel

Maladie de Erdheim-Chester

Ostéomyélité infectieuse =)
multifocale

Lymphome

Infarctus osseux multiples

v'Lésions osseuses d’allure perméatives /
agressives

v Contexte infectieux récidivant avec sepsis

x La dissémination hématogene représente
20% des cas chez ’adulte (surtout en vertébral)

x Atteinte bilatérale symétrique avec des
trouvailles os-gallium concordantes

x BGN sont des agents causatifs rares



Diagnostic difféerentiel

Maladie de Erdheim-Chester
SECemENE MEEieree mulieeie v'Lésion d’allure perméative est le patron osseux

le plus décrit (Kanavos et al.)

Lymphome E— v'Atteinte des os longs

v'Incidence plus élevée chez les hommes (1.5:1)

Infarctus osseux multiples



Diagnostic difféerentiel

Maladie de Erdheim-Chester
Ostéomyeélité infectieuse multifocale

Lymphome

Infarctus osseux multiples ==

v'Prise chronique de glucocorticoides
v'Présentation multifocale

v'Atteinte de la région diaphysométaphysaire du
genou qui peut étre symetrique

v'Aspect serpigineux/tortueux a I'imagerie

x Signal médullaire habituellement normal a I'IRM
x Atteinte diaphysaire demeure plus rare

x Contexte infectieux (fievre / présentation aigue)



Et ’atteinte visceéerale?

Néoplasie testiculaire avec atteinte ganglionnaire

»Un séminome reste le plus probable dans ce groupe d’age
»Atteinte ganglionnaire compatible avec le pattern de dissémination habituel

>

»Cas de macrocalcifications dans la littérature : Tumeur a cellules de Sertoli
(Albisinni et al)

Erdheim-Chester testiculaire
»Quelques cas dans la littérature avec hypermétabolisme testiculaire diffus
»< 10 cas décrits dans la littérature avec une atteinte testiculaire (Sezer et al.)
>

> , sans atteinte
testiculaire associée

Lymphome testiculaire primaire
»Représente <1-2% des lymphomes/1-5% des tumeurs testiculaires primaires

>
»Absence de littérature sur une présentation diffusément hyperdense/calcifiée



* Biopsie prostatique :

* Pathologie: inflammation chronique
histiocytaire avec des macrophages a
cytoplasme abondant et des corps de
Michaelis-Gutmann.

« Débridement et lavage des fémurs et Inve Stig’ ations

tibias:

e Culture : E. Coli multi-résistant

* Pathologie : osteomyelite avec
destruction osseuse et inflammation
mixte




Malakoplakie

prostatique Diagnostic
(avec atteinte présumeée "
testiculaire et ganglionnaire) final

et ostéomyélite
infectieuse multifocale




La malakoplakia : survol de la littérature

Définition: maladie inflammatoire granulomateuse multi-systémique

caractérisée par la présence de plaques molles constituées de cellules
mononucléaires (histiocytes)

< Décrite initialement en 1902 par Leonor Michaelis et Carl Gutmann
< Atteint de fagcon prédominante les femmes (3-4:1)
+ Age moyen au diagnostic : 50 ans

< Facteurs de risque : Immunosuppression (diabete, Rx, transplantation,
etc) et infections urinaires a répétition (surtout a E. Coli)

< Atteinte des voles urinaires (vessle > rein > prostate >> uretere) dans
60-80% des cas

< Atteintes extra-urinaires semblent plus fréquentes chez les hommes

<+ Exemple d’atteinte rapportée dans la littérature : surrénales, rate,
pancréas, retropéritoine, ganglions, poumons, peau et vésicule biliaire.



Hypothese physiopathologique

< Probable défaut de la fonction
phagocytaire par les macrophages et
monocytes, entrainant une digestion
incomplete des débris bactériens

< Accumulation de débris partiellement
digérés dans le cytoplasme cellulaire,
causant une réaction immunitaire
inflammatoire chronique

< Trouvaille pathognomonique: coxps de
Michaelis-Gutmann (fléches noires) au
niveau de cellules de Von Hansemann
(inclusions bactériennes partiellement
digérées et calcifiées)

Image tirée du « Dr. Yale Rosen Atlas of Pulmonary Pathology »,
accessible au https://www.flickr.com/photos/pulmonary_pathology/



Investigation imagerie

Tant en médecine nucléaire qu’en radiologie, compte
tenu du faible nombre de cas dans la littérature
(surtout des case reports), il n’y a pas de pattern
distinctif a 'imagerie.

Quelques cas dans la littérature décrivent une
captation rénale intense au Gallium-67 des foyers de
malakoplakie.

* Ainsi, une captation intense dans le cadre d’une néphromégalie
devrait potentiellement soulever ce diagnostic (JNM 1996).

Peu d’expérience en TEP au FDG. Quelques case
reports dans la littérature (<10) :

o Les cas décrits rapportent des captations modérées a intenses
aux sites impliqués

o IL’aspect tissulaire hyperdense a la TDM sans contraste est une
description récurrente

o LaTEP permet d’objectiver I’étendue de la maladie et le fardeau
multi-systémique

o Réle potentiel au suivi? Cas de régression totale a la suite du
traitement antibiotique (Vanbrabant et al. 2016)

Tiré de JNM 1996; 39; 1454-1457.



Exemple de la
littéerature

TEP au FDG démontrant de multiples
foyers fortement hypermétaboliques
impliquant le rectum et les organes
adjacents, avec quelques foyers le
long de 'uretere gauche.

A la composante TDM de I’examen,
ces captations sont en correspondance
avec des lésions légerement
hyperdense (HU : 47,9-53,4).

Référence:https://journals.lww.com/nuclearmed/fulltext/2023/08000/multiple_organ_involvement_of malakoplakia.8.aspx



Prise en charge et pronostic

v'Peu de données probantes vu le
faible nombre de cas

v'Une biopsie est nécessaire pour
confirmer le diagnostic, mais surtout
pour €liminer d’autres pathologies,
notamment néoplasiques

v Pronostic a long terme?

v Absence de transformation
maligne dans la littérature

v Quelques rares cas d’insuffisance
rénale et dysfonction du greffon
dans la littérature (Patel et al)

v 1 décés secondaire a un abcés
paracolique (McKenzie et al)

v'Traitement antibiotique de durée
indéterminée
v’ Agents avec potentialisation de la

phagocytose (ex. quilonones, TMP-
SMX, Rifampin)

v’ Agents potentialisateurs du niveau
intra-cellulaire de cGMP
(cholinergiques)?

v'Résection chirurgicale selon
I’organe atteint

v'Si envisageable, diminuer/cesser
I’agent immunosuppresseur?
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