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Introduccion al tema y objetivos

La enfermedad de Erdheim-Chester (EC) es una entidad clinica poco frecuente que consiste en una
histiocitosis sistemica de origen desconocido caracterizada por lesiones 0seas esclerosantes simetricas con
predominio metafisodiafisario de huesos largos. Se pretende describir la etiopatogenia, caracteristicas clinicas y de
imagen del EC, asi como su diagnostico diferencial y manejo a proposito de un caso

Material y Método

Mujer de 59 anos por la que consultaron por lesiones
oseas multiples asintomaticas. Como antecedentes presentaba
polineuropatia diabética, distrofia simpatico-refleja de
extremidades inferiores y anemia ferropenica. Referia astenia,
rapida pérdida de peso, artralgias y mialgias. Las radiografias
mostraban lesiones bilaterales en tercio distal de fémures y
tercio proximal de tibias con radiodensidad y esclerosis
heterogeéneas parcheada compatibles con EC. El TC informaba
de areas de calcificacion central en medular, respetando epifisis
con morfologia irregular y heterogenea. La gammagrafia era
sugestiva de EC. Otras pruebas evidenciaban derrame
pericardico y pleural, infiltracion del parénquima renal y
adenopatias prevertebrales y mediastinicas. Se realizo biopsia
retroperitoneal hallando fibrosis ¢ histiocitos con CD1-y S100-
. Realizamos biopsia en fémur que confirmo el diagnostico de
EC: histiocitos con antigeno CD68. Inici0 tratamiento con
esteroides e interferon-o.

Resultados

Tras el alta con diagnostico de EC sistemica 'y
tratamiento con interferon pegilado, es seguida en consultas de
Medicina Interna, con progresion lenta de la enfermedad a
nivel sistemico 3 anos despues pero estabilidad de las lesiones
oseas. Se anade al tratamiento Anakinra.
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Radiografia simple:
Ambos fémures con
radiodensidad
heterogénea en el
tercio distal y en la
porcion de tibia
proximal, con areas
de esclerosis
heterogéneay
parcheada.

TAC extremidades: Areas de calcificacion en hueso
medular a nivel central, respetando epifisis; muestran una
morfologia irregular, con aspecto heterogéneo, tanto en
femur distal, tibia proximal y cabeza de peroné.

Gammagrafia osea: Sugestiva
de Enf. Erdheim Chester, con
captacion a nivel de metafisis

proximal y distal de tibia y distal
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