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secondaire. Finalement la biopsie d’une lésion hépatique du
segment V–VIII révèle un Mélanome.
Discussion La localisation cérébrale est un site commun
de maladie en cas de mélanome métastatique, de pronostic
grave. La radiochirurgie stéréotaxique est une modalité de trai-
tement efficace pour une localisation profonde. La chirurgie
est à privilégier pour une localisation superficielle, ou hémor-
ragique. La présence de métastases multiples doit discuter
un traitement systémique par thérapie ciblée de préférence
après étude génétique pour préciser la mutation sous jacente
et donc guider la décision thérapeutique.
Conclusion Le cas de notre patiente est un exemple de
la difficulté diagnostic que représente une granulomatose
découverte sur imagerie cérébrale, imposant une démarche
diagnostic aussi large qu’exhaustive.
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Introduction Les histiocytoses sont des hémopathies myé-
loïdes rares. Les atteintes isolées du SNC, de diagnostic et
classification difficiles, sont exceptionnelles.
Observation Un homme de 48 ans, ayant comme antécédent
une tuberculose pleurale en 1995, a présenté des paresthésies
de l’hémiface gauche évoluant depuis juillet 2019. L’examen
clinique montrait une atteinte du V gauche isolée. L’IRM céré-
brale révéla trois lésions en hypersignal FLAIR (temporale,
pédoncule cérébelleux et occipitale gauches), rehaussées de
manière homogène. L’IRM multimodale retrouvait une aug-
mentation du rapport Choline/NAA sans hyperperfusion. Le
bilan sanguin et la ponction lombaire étaient normaux. Le
scanner thoraco-abdomino-pelvien et le PET-TDM ne retrou-
vaient pas de lésion systémique. Plusieurs hypothèses étaient
évoquées, infectieuse (tuberculose), inflammatoire (neuro-
sarcoïdose, maladie de Behcet) et tumorale (lymphome),
motivant la réalisation d’une biopsie cérébrale stéréotaxique.
L’anatomopathologie montrait une infiltration par des his-
tiocytes spumeux avec de rares cellules géantes et un
profil immunohistochimique CD68 + CD163+, PS100+, CD1a-
et BRAF(V600E) positif, le tout compatible avec une mala-
die d’Erdheim Chester (MEC) BRAF(V600E) mutée. Cependant,
des lésions d’empéripolèse – très évocatrices de la maladie
de Destombes-Rosai-Dorfman (DRD) – étaient également pré-
sentes, signant une possible forme mixte, jamais rapportée à
notre connaissance dans le SNC.
Discussion La MEC et la DRD sont des histiocytoses touchant
le SNC dans 40 % et 5 % des cas respectivement. Des muta-
tions BRAF sont retrouvées dans 70 % des MEC. La DRD est
caractérisée par des images d’empéripolèse et l’absence de
mutation BRAF. Ce patient présentait donc une MEC atypique
avec empéripolèse, une DRD BRAF mutée ou une histiocytose
mixte.

Conclusion Nous rapportons une forme atypique de neuro-
histiocytose BRAF mutée évoquant une MEC mais présentant
également des aspects pathologiques de la DRD soulevant la
question des formes mixtes de neurohistiocytose.
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Introduction L’encéphalite à anticorps anti-récepteur au
GABA de type B est une entité rare dont le pronostic cognitif
et oncologique est particulièrement médiocre.
Observation Une patiente de 55 ans, tabagique, est admise
pour crise épileptique généralisée. L’examen neurologique et
l’EEG intercritique sont normaux. L’IRM cérébrale ne montre
pas de lésion pro-épileptogène. Quinze jours auparavant, un
diagnostic de cancer bronchique à petites cellules a été posé,
après un bilan pour hyponatrémie et masse suspecte en
région parahilaire droite. Rapidement, la patiente présente
un syndrome confusionnel puis un état de mal épileptique
convulsif généralisé, nécessitant intubation et sédation. Le
monitoring EEG continu montre des activités épileptiformes
occipitales gauches avec généralisation secondaire, et des acti-
vités paroxystiques rythmiques frontales gauches de type
pointes. La ponction lombaire montre une méningite lym-
phocytaire aseptique et une légère hyperprotéinorachie, mais
pas de bandes oligoclonales. La présence d’anticorps anti-
récepteur GABAB sur le sérum et le LCR permet de conclure
au diagnostic d’encéphalite auto-immune avec anticorps anti-
récepteur au GABA de type B et d’introduire un traitement par
bolus de methylprednisolone, en association à une chimio-
thérapie. Extubée au jour 31, la patiente présente des troubles
cognitifs sévères avec désorientation spatio-temporelle et
amnésie antérograde. En raison de la réponse thérapeutique
insuffisante sur le plan oncologique et du pronostic neurolo-
gique médiocre, l’arrêt des soins est décidé.
Discussion Établir un diagnostic précoce est particulière-
ment difficile dans l’encéphalite auto-immune avec anticorps
anti-récepteur au GABAB. En effet, à la phase précoce, la ponc-
tion lombaire est très rarement normale et est le seul examen
sensible, alors que l’IRM, le plus souvent normale durant cette
phase, n’est pas contributive au diagnostic. Un cancer bron-
chique à petites cellules y est fréquemment associé et doit
donc être activement recherché.
Conclusion Une ponction lombaire et une radiographie tho-
racique doivent être envisagés chez un patient tabagique de
plus de 50 ans présentant des crises d’épilepsie de novo, sans
cause identifiée, et dont l’IRM cérébrale est normale.
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