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La maladie d’Erdheim-Chester : une
histiocytose systémique
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De nombreuses mutations activatrices de |la
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Les conséquences d’une activation constitutive de la voie des
MAPK sur le phénotype restent inconnues
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Objectif

Mieux comprendre les conséquences des
mutations activatrices de la voie des MAPK sur
le phénotype inflammatoire des histiocytes
ainsi que les manifestations cliniques qui en
découlent




'ostéosclérose des os longs

> 90% des
patients



L'OPG est augmentée et le RANK-L diminué dans le plasma les
patients
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'élévation de 'OPG ne semble pas étre secondaire a une
sécrétion spontanée par les histiocytes de patients
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Un modele murin d’ostéosclérose des os longs
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Avec infiltration histiocytaire spécifique
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Absence de sur-expression OPG et RANK-L en microscopie confocale et en immunohistochimie
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CONCLUSION

" |'ostéosclérose des os longs observée dans la maladie
d’Erdheim-Chester pourrait étre la conséquence d’un exces
d’'OPG et d’'un défaut de RANK-L

" |'exces plasmatique d’'OPG ne semble pas étre la
conséquence d’une secrétion spécifiqgue spontanée d’'OPG
par les histiocytes de patients

= Les cellules souches hématopoiétiques se confirmeraient
comme la cellule originelle de la maladie
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