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Resumen

Introduccion: La enfermedad de Erdheim-Chester (o histiocitosis esclerosante poliostética) es una
histiocitosis no Langerhans causada por la proliferacion clonal de la linea mieloide hematoldgica.
Descritos cerca de 1.000 casos en la literatura, es importante para el endocrino por las diversas
alteraciones endocrinoldgicas que produce.

Caso clinico: Varon, 49 afios, remitido a Endocrinologia para estudio de poliuria-polidipsia.
Estudiado en reumatologia previamente por gonalgia mecdanica objetivando esclerosis dsea bilateral
en EEII y elevacion de VSG por lo que derivan a Hematologia. Tras estudio mediante TAC
toracoabdominal, RMN craneo, RMN EEII, gammagrafia y biopsia 6sea se concluye que el cuadro es
compatible con la E. Erdheim-Chester con afectacion retroperitoneal (hidronefrosis bilateral
secundaria a fibrosis), 6sea y del SNC. Histologia: hueso esponjoso con engrosamiento marcado de
las trabéculas déseas, en las cuales se observa ligero aumento del nimero de osteocitos, muchos de
éstos desvitalizados. No se observa osteoblastos ni osteoclastos en la interfase la trabécula dsea-
tejido adiposo de la médula. Las lineas de cemento no muestran irregularidades llamativas. La
escasa médula 0sea presenta zonas de necrosis y presencia de numerosas células de citoplasma
espumoso ante los adipocitos maduros. Inmunohistoquimica: vimentina positivo (+++); CD68
positivo (+), proteinas C100: negativo; CD1-A: negativo. A nivel endocrinoldgico: xantelasmas con
dislipemia, diabetes insipida con datos de hipofisitis e infundibulitis, hipogonadismo
hipogonadotropo y diabetes mellitus tipo 2. Bajo tratamiento con glucocorticoides e interferon
(cambiado a pegilado por problemas de suministro debido a situacion COVID) y sustitucién hormonal
de sus déficits, buen estado general, manteniéndose estable tras anos del diagnostico.

Discusion: Interesante enfermedad a incluir dentro del diagndstico diferencial de la diabetes
insipida y con buena respuesta al tratamiento.
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