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Material y Método
Mujer de 59 años por la que consultaron por lesiones 

óseas múltiples asintomáticas. Como antecedentes presentaba 
polineuropatía diabética, distrofia simpático-refleja de 
extremidades inferiores y anemia ferropénica. Refería astenia, 
rápida pérdida de peso, artralgias y mialgias. Las radiografías 
mostraban lesiones bilaterales en tercio distal de fémures y 
tercio proximal de tibias con radiodensidad y esclerosis 
heterogéneas parcheada compatibles con EC. El TC informaba 
de áreas de calcificación central en medular, respetando epífisis 
con morfología irregular y heterogénea. La gammagrafía era 
sugestiva de EC. Otras pruebas evidenciaban derrame 
pericárdico y pleural, infiltración del parénquima renal y 
adenopatías prevertebrales y mediastínicas. Se realizó biopsia 
retroperitoneal hallando fibrosis e histiocitos con CD1- y S100-
. Realizamos biopsia en fémur que confirmó el diagnóstico de 
EC: histiocitos con antígeno CD68. Inició tratamiento con 
esteroides e interferón-α. 

Resultados
Tras el alta con diagnóstico de EC sistémica y 

tratamiento con interferón pegilado, es seguida en consultas de 
Medicina Interna, con progresión lenta de la enfermedad a 
nivel sistémico 3 años después pero estabilidad de las lesiones 
óseas. Se añade al tratamiento Anakinra. 

Conclusión
EC es una entidad poco frecuente que podemos encontrarnos en nuestra práctica clínica y supone un reto 

diagnóstico. Es una forma rara de histiocitosis sistémica de origen desconocido con una intensa respuesta TH1 
asociada a mutación BRAF en el 50%. Las lesiones óseas son patognomónicas y nos harán sospecharla: simétricas, 
esclerosantes, metafisodiafisarias en huesos largos. Confirmaremos con biopsia ósea. Se da entre los 50-70 años. 
Más del 50% presentan manifestaciones extraesqueléticas características como presentó nuestra paciente. El 
diagnóstico diferencial será con otras histiocitosis y entidades que provocan  lesiones óseas mixtas (linfomas y 
enfermedades de depósito). Presenta escasa respuesta a los tratamientos. El más empleado es el interferón-α y 
esteroides. Segundas líneas son ciclosporina, azatioprina y citostáticos. 

Radiografía simple:
Ambos fémures con 
radiodensidad
heterogénea en el 
tercio distal y en la 
porción de tibia 
proximal, con áreas 
de esclerosis 
heterogénea y 
parcheada.

TAC extremidades: Áreas de calcificación en hueso 
medular a nivel central, respetando epífisis; muestran una 
morfología irregular, con aspecto heterogéneo, tanto en 
fémur distal, tibia proximal y cabeza de peroné.

Gammagrafía ósea: Sugestiva 
de Enf. Erdheim Chester, con 
captación a nivel de metáfisis
proximal y distal de tibia y distal 
de fémur BILATERAL Y 
SIMÉTRICO


