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Resumen

Objetivo docente: Conocer las formas de presentacion clinico-radioldgicas de la enfermedad de
Erdheim-Chester (EEC). Discutir los posibles diagnosticos diferenciales.

Revision del tema: La EEC es una patologia poco frecuente que pertenece al grupo de las
histiocitosis de células no-Langerhans. La presentaciéon mas comun es el dolor 6seo secundario a la
afectacion esquelética, la cual tiene caracteristicas radioldgicas patognomodnicas. Su apariencia
tipica muestra esclerosis cortico-medular simétrica bilateral a nivel metafisodiafisario de los huesos
largos. En el transcurso de la enfermedad, la infiltraciéon difusa por histiocitos puede ocasionar una
afectacién multisistémica, y es esta afectacion extradsea la que marcara el pronostico en estos
pacientes. El diagndstico definitivo es inmunohistoquimico: histiocitos cargados de lipidos
CD68+/CD1a- y negativos a la proteina S100, rasgo que diferencia la EEC de otras histiocitosis.
Mostramos casos con patrones radioldgicos y gammagraficos dseos caracteristicos de EEC, en los
que la afectacidon extradsea hizo necesario el diagnostico diferencial inicial con otras patologias: en
el caso de la infiltracion retroperitoneal y del espacio perirrenal con otras causas de fibrosis e
infiltracion del retroperitoneo; y en la infiltracién mesentérica con la paniculitis mesentérica
primaria y secundaria.

Conclusiones: El radiélogo juega un papel crucial en la orientacién diagndstica de pacientes con
sospecha de EEC. Los hallazgos radioldgicos son en muchos casos patognomdnicos, por lo que
conocer sus caracteristicas clinico-radiolégicas y los posibles diagnosticos diferenciales evitarian un
diagnéstico tardio.
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