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1 Rappels sur le Registre des histiocytoses : 

1.1 Rappel des objectifs du registre  
 
Les objectifs  du registre sont de : 

1) de mesurer   l’incidence et la prévalence de la maladie 

2) de mesurer la mortalité spécifique en population 

3) de déterminer les facteurs de risque d’apparition de la maladie et les moyens de prévention 

éventuels 

4) de mesurer l’incidence et la prévalence des séquelles à long terme dans cette maladie (atteinte 

hypophysaire – cholangite sclérosante – insuffisance respiratoire – trouble neurologique et 

psychiatrique) et d’évaluer les méthodes de prévention 

5) de mesurer  l’impact des prises en charge thérapeutiques sur l’évolution à long terme de la maladie 

en particulier la mortalité, et les séquelles à long terme 

6) de permettre la réalisation d’études biologiques fondamentales sur des échantillons larges de 

patients  dont le profil évolutif est déterminé. Ces études visent 2 objectifs : la détermination des 

facteurs d’apparition de la maladie et l’amélioration des facteurs déterminants l’évolution de la maladie 

et en particulier les séquelles. 

 

1.2 Méthodes 
 

1.2.1 Critères d’inclusion 

Les pathologies (concernées par) le registre sont  

a) L’histiocytose langerhansienne (définie sur la base de critères histologique ou radio clinique),  

b) Le xantho granulome juvénile, 

c) La maladie d’erdheim Chester, 

d) La maladie de rosai dorfman.  

e) Maladie de Gorham – cette dernière pathologie n’appartient pas aux histiocytoses, mais elles 

présentent des similarités dans sa présentation radiologique et est pris en charge par un réseau de 

soins similaires. 

Il n’existe pas de critère d’âge.  

 

1.2.2 Validation des cas 
 
La validation des cas repose sur un 2 ème avis auprès du panel des anatomopathologistes coordonné 

par le Pr JF Emile, Hôpital A Paré. En attente de relecture, le cas est néanmoins inclus, mais peut 

faire l’objet d’un reclassement. 
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1.2.3 Organisation du registre et autorisation 
A ce jour, le registre est localisé dans le centre de référence des histiocytoses langerhansiennes / Site 

hôpital Trousseau, 75012 Paris. Le stockage, la sécurisation des copies  papiers et de la base de 

données sont assurés. Le numéro d’accord du CCTIRS est 09 6 191 et le numéro CNIL est 909027. 

La base de données est une base de données ACCESS 2003. 

Le coordinateur du registre est Jean Donadieu, le moniteur d’études cliniques est Mohamed Barkaoui 

et Mr Jean Miron assure une fonction de contrôle de qualité. 

Les données sont recueillies sous la forme d’un cahier de recueil de données (CRF en anglais) dont il 

existe une version informatique et papier. Le monitoring des données se fait sur site. Il est encouragé 

d’avoir recours à une copie du dossier médical papier du patient et des principaux documents sources 

pour valider les données et permettre un contrôle de qualité. Les données recueillies et le CRF 

français correspondent aux données de la base de données européennes EURO HISTIO NET. En 

2009, le registre a co-financé avec le centre de référence une base de données web. La migration des 

données historiques sur ce système devait intervenir avant le mois de mai 2010. Elle a été retardée en 

raison de difficultés techniques puis le prestataire (HC forum) s’est désisté pour une autre entreprise 

(technidata) qui n’a pas fini à ce jour la prestation et réclame un budget important pour finir ce travail. 

Ce budget étant au delà des capacités financières de notre registre et du centre de référence, la base 

de données actuellement fonctionnelle sous access 2003 reste l’outil du registre. 

En 2011, le registre a obtenu sa requalification pour 4 ans. 

 

1.2.4 Financement 

 
Avant sa création, le projet de registre a bénéficié de plusieurs années de travail de recherche clinique 

et de financement venant de plusieurs sources avant tout pour des essais thérapeutiques : PHRC 

(1996 puis 2001), programmes régionaux (Nantes 1999) et aussi des financements de l’Agence 

Nationale de la Recherche (Projet EPI LCH 2005) et enfin récemment, avec sa qualification, par le 

comité national des registres (Invs et Inserm). Depuis les années 1996, ces projets ont bénéficié de 

l’aide de la DRC ile de France, de la DRC des pays de Loire, de la DRC languedoc Roussillon. Les 

locaux sont offerts par l’hôpital Trousseau.  

De 1999 à ce jour, d’une façon constante, l’association histiocytose France a financé le registre 

apportant entre 20 et 60% du budget et surtout une continuité que les financements publics ne 

permettent pas. Les financements de l’association histiocytose France ou les dons à destination du 

registre et des projets de recherche sur l’histiocytose, à l’exception des financements publics, 

transitent par le compte de l’association Groupe d’étude des histiocytoses. 

Pour 2012, le budget proposé par l’invs reste modeste (10 000 €) et sera donc en diminution de 33% 

par rapport au budget proposé en 2008 ! La partie du budget venant de l’inserm reste lui inconnue ! 

 

1.2.5 Sources d’informations et  réseaux de soins 
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Le point de départ du registre est le réseau de soins des hémato onco-pédiatres. Sur ce réseau, qui 

comporte 35 centres et qui s’avère avoir un rôle pivot, d’autres sur spécialités s’avèrent clés pour le 

diagnostic et la prise en charge des patients eux-mêmes organisés en réseau : dermato-pédiatres, 

endocrino-pédiatres, orthopédistes pédiatres et aussi neuro-pédiatres, pneumo-pédiatres, hépato-

pédiatres. Au delà de ces sur spécialités les pédiatres généralistes sont concernés soit en hospitalier, 

soit en ville. Enfin ce réseau s’appuie sur des expertises spécifiques présentes au sein du centre de 

référence ou associé, en particulier le Pr K Hoang Xuan sur les aspects neurologiques, le le Dr N 

Martin-Duverneuil, le Dr C Garel, le Dr F Challard, le Pr H Ducou Le pointe sur le plan radiologique, le 

Pr M Polak sur le plan endocrinologique.  

L’organisation adulte apparait comparable, mais beaucoup plus diffuse. Les sur spécialités pivots sont 

la médecine interne, la neurologie et la pneumologie, mais avec une fréquence de la maladie qui n’est 

pas connue, et qui ne dispose pas d’un dispositif de centralisation.  

Enfin, les laboratoires d’anatomopathologie sont une source importante, mais le recours à cette 

source apparait complexe et doit faire l’objet de conventions particulières qui sont au delà des 

capacités organisationnelles et financières du registre. 

Les liens avec le centre de référence se sont renforcés dans l’année, et une charte de 

fonctionnement, avec constitution d’un comité d’orientation se sont institués. Les conséquences sont 

une plus grande intégration dans le registre des correspondants adultes. La signature de la charte de 

fonctionnement étant intervenue fin novembre 2011, à ce jour, le recrutement et la validation des cas 

adultes restent imparfaites, mais devrait progresser en 2012. 

 
Accès aux bases de données institutionnelles : A ce jour, les données du PMSI national (année 

2004 2007)  et du CEPIDC (année 1978-2005) ont été transmises au registre.  Le croisement entre 

ces sources, anonymes et les données nominatives du registre, impliquent des contacts au niveau à 

la fois de chaque institution hospitalière ou des médecins certificateurs, afin de valider les diagnostics. 

Ce travail est en cours mais reste très fastidieux. 

 

1.3 Comité de pilotage 

 
Le comité d’orientation du centre de référence est l’entité qui fixe les orientations du registre, ce qui 
témoigne d’un lien très fort (documents datés du 28 novembre 2011). 
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2 Résultats 
 
 

2.1 Répartition des cas par année, par sexe, par région et par tranche d’âge décennale, ainsi 
que le nombre de sources par cas 

Les données présentées ici sont les données accumulées depuis 1993 dans le registre des patients. 

L’origine de ces données vient de plusieurs sources. 

Le départ a été l’étude rétrospective publié en 1996
1
 et le travail de collecte s’est alors poursuivi à 

travers des essais thérapeutiques et des PHRC (LCH II : 27 patients HL97 72 patients ; LCH III  

groupe 1  27 patients groupe 2 78 patients, LCH S 2005 10 patients) et le registre depuis 2004. Les 

données pour l’enfant de moins de 15 ans, entre 2000 et 2005 ont été complétées par l’identification 

des cas par le RNHE. Enfin, la collection des données adultes faites par T Genereau jusqu’aux 

années 2006 a été ajoutée à la base de données. 

A ce jour, un total de 1962 dossiers a été inclus dans la base de données. Les dossiers de 112 

patients de nationalité étrangère et suivi à l’étranger ont été exclus de l’analyse, de même de 27 

patients non analysés ici en raison d’un raison d’un diagnostic d’exclusion.  Enfin pour 309 patients, 

nous disposons juste d’un signalement du cas, sans pour l’instant vérification des données, tandis que 

100 dossiers sont aussi incomplets concernant la date du diagnostic ou des variables 

demographiques. Ces 309 dossiers sont des dossiers de patients adultes. Ainsi un total de 1614 

dossiers sont inclus dans la base de données du registre, dont 1557 patients porteurs d’histiocytose 

langerhansienne, 21 dossiers de maladie d’erdheim chester,  15 dossiers d’histiocytose sinusale 

(maladie de rosai dorfman) et 12 dossiers de xanto granulome juvénile. 4 dossiers sont des formes 

mixtes associant Erdheim Chester et Histiocytose langerhansienne.   

Tableau 1 : répartition par diagnostic 

Diagnostic N 

Histiocytose langerhansienne 1522 

Erdheim Chester 2 

Association Erdheim chester Histiocytose 

langerhansienne 

4 

Rosai Dorfman 7 

Xantho granulome Juvenile 14 

Autre histiocytose 3 

  

 

 

                                                 
1
 The French Langerhans' Cell Histiocytosis Study Group (1996)  A multicentre retrospective survey of Langerhans' cell 

histiocytosis : 348 cases observed between 1983 and 1993. Arch Dis Child 75: 17-24 
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A la date du 15/2/2012, 1514 patients sont inclus (dont 661 femmes / 853 hommes) avec un suivi 

médian de 3,7 ans (min 0 max 37,5 ans) pour un total de 8678 personnes années.  

En considérant 3 groupes d’âge au diagnostic– vu le faible effectif et la distribution très asymétrique – 

il a été inclus 1321 patients d’âge < 15 ans au diagnostic, 100 pour les adultes jeunes entre 15 et 30 

ans et 89 pour les adultes au delà de 30 ans. La distribution d’ensemble des patients par âge au 

diagnostic est représentée dans la figure 1. 

Figure 1 
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2.1.1 Nombre de patients par centre  
 
A ce jour, le recueil de l’information sur la région de résidence n’est disponible que pour moins de 10% 

des effectifs du registre, mais 100 % sur les 3 dernières années. Par contre, les centres de suivis des 

patients sont toujours renseignés avec néanmoins la possibilité d’un suivi dans plusieurs centres 

simultanément. Ainsi le patient est suivi sur 2 centres, le patient peut être attribué aux 2 centres en 

question.  Le cas de Paris apparait tout à fait complexe et les centres comme Necker, Trousseau ou 

Robert Debré, par leurs offres de soins mêlant sur spécialités, croisent leur recrutement. Néanmoins, 

cette information étant renseignés, elle est mentionnée dans le tableau 2a et dans le tableau 2b. 
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Tableau2a : Recrutement par centres pédiatriques 
 
Centres SFCE / SHIP Nb de 

cas 
avant 
2000 

Nb de cas 
de 2000 à 

2007 

2008 2009 2010 2011 2012 

Amiens 5 3 0 1 1 0  

Angers 2 7 1 2 1 2  

Besançon 3 6 1 0 0 1  

Bordeaux 29 12 2 6 0 2  

Brest 12 6 0 0 0 0  

Caen 1 14 0 5 0 0  

Clermont Ferrand 12 4 1 1 1 1  

Dijon 3 2 0 2 3 0  

Grenoble 13 16 3 1 3 3  

Lille (CAC+ CHU) 25 30 7 3 9 3 1 

Limoges 8 8 1 1 0 2  

Lyon (IHOP CAC 
+debrousse) 

62 40 7 4 9 6  

Marseille onco hémato 29 39 2 1 2 2  

Montpellier 11 14 1 0 1 1 1 

Nancy 19 21 2 4 1 2  

Nantes 16 16 2 6 2 1  

Nice 11 14 4 1 3 2  

Paris Curie 24 17 1 0 0 2  

Paris IGR 65 12 1 3 0 0  

Paris Necker 85 46 8 3 2 3 1 

Paris R Debré / st Louis 12 8 6 2 0 1  

Paris Trousseau 58 83 12 5 10 13  

Poitiers 0 1 4 0 1 0  

Reims 14 7 0 1 3 1  

Rennes 23 9 1 0 1 2  

Rouen 4 9 0 0 1 0  

Saint Etienne 4 3 0 0 1 0  

Strasbourg 5 12 1 1 1 0 1 

Toulouse 48 31 0 2 2 5  

Tours 12 8 1 0 0 1  

Hors centre SFCE 29 13 3 1 4 0  
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Tableau 2b : Recrutement par les centres adultes  
 

Centres de 
médecine interne ou 
pneumologie adulte 

Nb de 
cas 

avant 
2000 

Nb de 
cas de 
2000 à 
2007 

2008 2009 2010 2011 2012 

St Louis adulte 5 8 2 2 0 0 0 

Saint Antoine 8 1 0 0 0 0 0 

Cochin médecine 
Interne 

3 2 1 1 0 0 0 

Pitie salpêtrière 28 7 1 1 2 0 0 

Nantes 4 0 0 0 0 0 0 

Autres centres 59 17 2 2 1 3 0 

        

 
 

2.2 Etat d’avancement  du suivi des cas : la proportion de patients suivis ayant au moins 1 
fiche de suivi renseignée avec le délai médian de suivi entre 2 enregistrements  

Le délai médian entre 2 visites est de 0.99 ans (p25 0.32 ans p75 3,4 ans). Le suivi médian de 
l’ensemble de la cohorte est de 3,7 années. 
La comparaison des situations entre février 2011 et 2012 montre un effort continu de recrutement et 
de mise à jour de suivi – tableau 3. Le recrutement par année est donnée dans le tableau 4. 
 
Tableau 3 : Principaux indicateurs montrant la progression du recrutement et du suivi enregistré par la 
cohorte entre janvier 2010 et février 2011 

 15/1/2010 15/2/2011 15/2/2012 

Effectif total 1261 1454 1614 

Nb de dossiers 
exploitables 

1261 1449 1510 

Effectif < 15 ans 1117 1276 1321 

Effectif 15 -30 ans 73 90 100 

Effectif > 30 ans 71 83 89 

Personne- années de 
suivi 

6723 7549 8678 
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Tableau 4 : Recrutement par l’année du diagnostic (tous patients et par tranche 
d’âge au diagnostic) 
 
Année Nb total de 

cas  
âge < 15 âge 15-

30 
âge > 30 

1961 1  1 0 0 

1962 0  0 0 0 

1963 0  1 0 0 

1964 1  1 0 0 

1965 0  0 0 0 

1966 0  0 0 0 

1967 1  1 0 0 

1968 1  1 0 0 

1969 0  0 0 0 

1970 2  2 0 0 

1971 1  1 0 0 

1972 5  2 3 0 

1973 1  0 0 0 

1974 1  1 0 0 

1975 2  2 0 0 

1976 1  1 0 0 

1977 5  4 1 0 

1978 2  0 0 2 

1979 6  6 0 0 

1980 5  4 1 0 

1981 5  4 1 0 

1982 13  12 0 1 

1983 22  21 1 0 

1984 37  34 3 0 

1985 20  19 0 1 

1986 28  27 1 0 

1987 33  32 0 1 

1988 43  40 2 1 

1989 35  34 0 1 

1990 41  34 3 3 

1991 49  45 3 1 

1992 53  48 2 3 

1993 31  22 4 5 

1994 33  26 6 1 

1995 32  24 5 3 

1996 30  21 3 6 

1997 45  35 4 6 

1998 70  55 4 11 

1999 55  47 5 3 

2000 68  62 2 4 

2001 55  46 3 5 

2002 64  60 1 3 

2003 72  68 3 1 

2004 89  81 5 3 

2005 74  69 4 1 

2006 68  62 4 2 

2007 55  46 2 7 

2008 75  66 5 3 

2009 56  43 7 5 

2010 65  53 7 5 

2011 57  51 5 1 

2012 6  6 0 0 

total 1514  1321 100 89 

 

2.3 Travaux de recherches en cours, les principaux résultats de travaux et la liste des 
publications réalisées à partir des données du registre 

 
2.3.1 Travaux de recherche en cours 

2.3.1.1 Etude Gene histio :  
 
L’étude GENE HISTIO a été ouverte en septembre 2011 après accord du CPP idf 3. 
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Fiche de résumé de l’étude GENE HISTIO  

 
Type d’étude : Etude non interventionnelle Multicentrique / Recherche à partir d’une collection biologique 

Promoteur : Groupe d’étude des histiocytoses Hopital Trousseau Paris 12 

Assureur : HDI Gerling  

Durée de l’étude : 6 ans 

Effectifs prévus : 400 patients 

Centres participants : Ensemble des services d’hémato oncologiques pédiatriques en France et quelques centres 

adultes de médecine interne, de pneumologie ou d’hématologie. 

Contexte : L’histiocytose langerhansienne est une maladie rare multi systémique d’étiologie inconnue à ce jour. 

En lien avec le registre national de patients et le centre de référence, en utilisant les ressources des collections de 

ressources biologiques du Genethon, Evry et du laboratoire d’hématologie de l’hôpital Trousseau, une étude est 

mise en place pour collecter des échantillons sanguins à l’occasion des prélèvements usuels de la maladie et pour 

effectuer, sur le tissu du diagnostic initial ; une étude biologique.  

La prise en charge usuelle de la maladie fait l’objet de recommandations accessibles sur le site de la société 

française de pédiatrie. 

Objectifs : Il s’agit d’étudier la valeur pronostique des mutations de l’oncogène B Raf et la voie d’activation de 

cet oncogène dans cette pathologie, pour rechercher des bio marqueurs biologiques de suivi de la maladie et pour 

explorer d’une façon systématique l’impact du polymorphisme génétique des récepteurs aux cytokines dans  la 

survenue et le profil de la maladie, pour réaliser une étude génétique des familles présentant plusieurs cas de la 

maladie (familles multiplex) et en général dans les familles concernées.  Les objectifs de l’étude GENE HISTIO 

sont donc les suivants : 1) Evaluer l'impact des mutations du gène BRAF sur la sévérité et le profil clinique de la 

maladie à partir d’une large série de patients afin de définir un groupe thérapeutique candidat pour une thérapie 

ciblée avec un inhibiteur de BRAF.  2) Rechercher des biomarqueurs sanguins  3) Rechercher un terrain de 

susceptibilité génétique à l’histiocytose langerhansienne en étudiant par puce haute densité SNP/CNV (puce 

Illumina), les familles multiplex existantes et en séquençant chez les patients les récepteurs aux cytokines 

impliqués dans les voies de différenciation des cellules dendritiques. Pour les formes non familiales, l’étude des 

fratries et parents est utile pour connaitre la valeur causale éventuelle d’un polymorphisme 4) Etudier chez les 

patients LCH la voie métabolique de l'axe ras-braf. 

Critères d’inclusion: 1) le diagnostic d’histiocytose langerhansienne doit être documenté sur le plan 

histologique. 2) le patient doit avoir fait l’objet d’un enregistrement au sein du registre des histiocytoses et faire 

l’objet d’un suivi régulier 3)  Une note d’information et la signature d’un consentement express par le patient ou 

les parents pour l’étude GENE HISTIO doit être réalisée. 

Cette étude inclut les cas prévalent = les  patients porteurs d’une histiocytose langerhansienne diagnostiquée 

avant le début de l’étude et pour lesquels la recherche de marqueurs biologiques sanguins ne peut être organisée 

d’une façon prospective, et les cas incident, = les cas qui surviennent à partir du début de l’étude et pour 

lesquels un suivi biologique peut être organisé. 

Résultats attendus :  
1) Définition du profil des patients éligibles pour un essai thérapeutique par des inhibiteurs de BRAF 

2) Définition de biomarqueurs pour surveiller l'activité de la maladie Histiocytose langerhansienne 

3) Détermination de mutation supplémentaire de  la voie BRAF associée à l’Histiocytose langerhansienne 

4) Identification  des gènes de susceptibilité génétique pour l’histiocytose langerhansienne  

5) Compréhension des conséquences moléculaires de mutations du gène BRAF dans l’Histiocytose 

langerhansienne au moyen de modèles animaux 

Organisation : L’étude GENE HISTIO est une étude globale qui comporte plusieurs modules différents qui 

peuvent être implémentés à des temps différents ou pour certains non réalisés par exemple si le patient est un cas 

‘prévalent’, inclus après la période de traitement initial. Dans un tel cas, le patient peut participer à la partie de 

l’étude concernant soit les caractéristiques B Raf de sa tumeur et ou l’étude de ces caractéristiques génétiques, 

mais pas à la partie suivie / biomarqueurs. Cette étude prévoit : A) Pour les cas prévalent : une étude sur la 

biopsie initiale de l’oncogéne B raf et à l’occasion d’un consultation de suivi, le prélèvement d’un échantillon de 

sang et de muqueuse buccale pour étude génétique. B) Pour les cas incident : une étude sur la biopsie initiale de 

l’oncogéne B raf et à l’occasion des consultations de suivi, le prélèvement d’échantillon de sang pour recherche 

de biomarqueurs et à une reprise un prélèvement de sang et de muqueuse buccale pour étude génétique. C) Pour 

les parents et les fratries des cas : une consultation pour prélèvement sanguin et prélèvement de muqueuse 

buccale 
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2.3.2 Publications en articles dans une revue à comité de lecture 

2.3.2.1 Publications publiées en 2011dans des revues à comité 
de lectures 
7 publications sont issues des travaux du registre. 

 

 1.  Abdallah M, Genereau T, Donadieu J, Emile JF, Chazouilleres O, Gaujoux-Viala C, 

Cabane J: Langerhans' cell histiocytosis of the liver in adults. 

Clin.Res.Hepatol.Gastroenterol. 2011, 35:475-481. 

 2.  Marchand I, Barkaoui MA, Garel C, Polak M, Donadieu J: Central diabetes 

insipidus as the inaugural manifestation of Langerhans cell histiocytosis: natural 
history and medical evaluation of 26 children and adolescents. J 

Clin.Endocrinol.Metab 2011, 96:E1352-E1360. 

 3.  Ng Wing TS, Martin-Duverneuil N, Idbaih A, Garel C, Ribeiro M, Landman PJ, 

Defachelles AS, Lambilliotte A, Barkaoui M, Munzer M, Gardembas M, Sibilia J, 

Lutz P, Fior R, Polak M, Robert A, Aumaitre O, Plantaz D, rmari-Alla C, Genereau T, 

Marec BP, Nokam TG, Pennaforte JL, Ducou Le PH, Barthez MA, Couillault G, 

Haroche J, Mokhtari K, Donadieu J, Hoang-Xuan K: Efficacy of vinblastine in 

central nervous system Langerhans cell histiocytosis: a nation wide retrospective 
study. Orphanet.J Rare.Dis. 2011, 6:83. 

 4.  Arnaud L, Hervier B, Neel A, Hamidou MA, Kahn JE, Wechsler B, Perez-Pastor G, 

Blomberg B, Fuzibet JG, Dubourguet F, Marinho A, Magnette C, Noel V, Pavic M, 

Casper J, Beucher AB, Costedoat-Chalumeau N, Aaron L, Salvatierra J, Graux C, 

Cacoub P, Delcey V, Dechant C, Bindi P, Herbaut C, Graziani G, Amoura Z, Haroche 
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2.3.2.2 Publications acceptées dans des revues à comité de 
lectures 

 
Revue PLOS ONE – acceptation 15 février 2012 
 

B-RAF mutant alleles in Langerhans Cell Histiocytosis patients link 

oncogenic BRAF and the TLR-MEK-TNF inflammatory pathway in myeloid 

cells Woollard K.J
1*

, Satoh T
1*

, Smith A
2*

, Sarde A
1*

, Lu H-C 
 3

, Mian S
2
, Emile JF

4
, Mufti 

G
2
, Fraternali F

3
, Donadieu J

5
, & Geissmann F

1
. 

 

2.3.2.3 Travaux soumis  

Soumis à Expert opinion in pharmacotherapy 

 
 
 
Soumis à Pediatrics 

Langerhans Cell Histiocytosis (LCH):  Guidelines for Diagnosis, Clinical Work-

up and Treatment during Childhood  

Riccardo Haupt, MD, 1*, Milen Minkov, MD, 2*, Itziar Astigarraga, MD, 3, Eva Schäfer 4, 

Vasanta Nanduri, MD, 5, Rima Jubran, MD, 6, Maarten Egeler, MD,7, Gritta Janka, MD, 

8, Dragan Micic, MD, 9, Carlos Rodriguez-Galindo, MD, 10, Stefaan Van Gool, MD, 11, 

Johannes Visser, MD, 12, Sheila Weitzman, MD, 13, Jean Donadieu, MD, Ph D4**  the 

Euro Histio Net Work Group for LCH Guidelines during Childhood 

 
 

2.3.3 Travaux en cours de rédaction 
 
-Atteinte hématologique dans l’histiocytose langerhansienne chez l’enfant. 
-Atteinte pulmonaire chez l’enfant. 
-Atteinte thymique et médiastinale lors de l’histiocytose langerhansienne chez l’enfant. 
-2 CDA-Cytosine–arabinoside (AraC) et mortalité en France dans la LCH de l’enfant. 
-Mortalité et morbidité en France par histiocytose 1983 - 2008 
-Histiocytose langerhansienne secondaire à un vaccin. 
-TDM poumon de l’enfant/établissement d’un score d’activité. 
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2.3.4 Abstracts à des congrès  
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2.3.4.1 Histiocyte society meeting Vienna 15 18 octobre 2011 
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2.3.4.2 Congrès de la SHIP 29 septembre 2011 

 

Voir site de la société d’hémato immunologie pédiatrique 
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2.3.5  Réunion du réseau du 4 février 2011 
 

 

2.3.6  Programme de la réunion du réseau le 11 mai 2012 

 



  

 23 

 

2.4 Travaux de surveillance et les travaux de santé publique. 

Le travail du registre tient à la fois à un travail de surveillance épidémiologique, à l’évaluation des 

pratiques de soins et à une base de données pour des travaux de recherche. Les recommandations 

de prise en charge doivent être validés par le conseil scientifique de la société française des cancers 
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de l’enfant
2
 sont ainsi évalués par le registre des indicateurs aussi important que la mortalité, le taux 

de séquelles graves sont fournis par le registre. Ce registre/ cohorte est partie prenante de la cohorte 

des maladies rares RADICO et garde des liens avec le RNHE et le projet HOPE, tous deux financés 

par l’ANR récemment. Mais à noter que malgré l’engagement que ces projets nous ont demandés lors 

du dépôt, nous n’avons pas eu de suite, et aucune réponse à nos demandes de renseignements. 

Le registre permet l’évaluation de la mortalité, de la morbidité par histiocytose, indicateurs non traités 

dans ce document, puisque hors champs de ce rapport, mais transmis au réseau des cliniciens, et au 

centre de référence. Ces indicateurs correspondent à ceux développés au niveau européen pour les 

maladies rares, et le registre français anime le projet européen euro histio net www.eurohistio.net qui 

constitue de ce fait une application du projet dans le champ de la santé publique. 

3 Conclusion 

Le registre national offre la possibilité d’obtenir une vision nationale de l’épidémiologie d’histiocytoses 

et des indicateurs sur le devenir des patients. C’est aussi un retour d’expérience sur les approches 

thérapeutiques réalisées, les essais thérapeutiques étant difficiles à mettre en place vu la rareté et le 

polymorphisme de la maladie. Ce projet s’insère dans le cadre du projet euro histio net 

www.eurohistio.net soutenue par la DG Sanco afin d’étendre les collaborations scientifiques au delà 

de notre territoire et de développer des outils similaires en europe. Cette année, le projet GENE 

HISTIO s’est mis en place visant à évaluer la prévalence de l’oncogéne B raf et les facteurs 

génétiques de risque de la maladie. L’année 2011, en plus du travail de collection de donnée du 

registre a été consacrée au travail de renouvellement de la qualification, de renouvellement du centre 

de référence. Ces étapes administratives ont sérieusement impactés notre temps disponible pour la 

valorisation des données accumulées par le registre.  

                                                 
• 2

 

http://www.sfpediatrie.com/fileadmin/mes_documents/Groupe_de_Spe/SHIP/documents_histiocytose/

HL2010-recommendations_Histiocytose_Diagnostic-Bilan_traitement-_Suivi.pdf 

 


