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PRESENTACION DEL CASO

* Mujer de 54 anos de edad que consulta
por intenso prurito vulvar con extension a
region perianal de 2 anos de evolucion
con de multiples tratamientos locales vy
sistémicos

* Al  examen fisico presenta lesion
eritemato-escamosa en zona perineal, se
realiza biopsia de piel con panel
imunohistogquimico mostrando: CD1a +, S-
100 + y Vimentina +. Debido a la
sospecha de Histiocitosis de Células de
Langerhans (HCL) se comienza
tratamiento con Metotrextato 30 mg/m?
semanal

e Comienza con intensos dolores o6seos
generalizados, principalmente en ambas
rodillas. Se realizan estudios por
imagenes
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RADIOGRAFIA DE RODILLAS
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MIEMBROS SUPERIORES

* Se observa rarefacciéon radioopaca de la
médula o6sea de la regidn diafiso-
metafiso-epifisaria de ambos fémures ,
tibias y humero distal de forma bilateral
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CENTELLOGRAMA OSEO

CUERPO ENTERO [Serie reformataada] 25M5/2015 CUERPO ENTERD [Serie reformateada) 260002015
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- ANICRIOR POSTCRIOR . ANILCRIOR POSTERIOR
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* Extensa hipercaptacion de la médula
osea de huesos largos de miembros
superiores e inferiores de forma
bilateral y heterogénea
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PET-CT CUERPO ENTERO

* PET/CT de cuerpo entero donde se
observa hipermetabolismo  glucidico
endomedular de region diafiso-metafiso-
epifisaria de huesos largos de miembros
superiores e inferiores bilateral
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PET-CT MIEMBROS INFERIORES

* PET/CT miembros inferiores con
hipermetabolismo glucidico
endomedular diafiso-metafiso
epifisario distal de ambos fémures y
proximal de ambas tibias
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* La biopsia 6sea es equivoca y muestra un
panel inmunohistoquimico con CDla
negativo, S-100 negativo, CD 20, 35, 40
negativos

* Debido a esta distribucidn carateristica de
infiltracion de huesos largos, sumado a la
historia de clinica de la paciente se llego a
la conclusion diagndstica de afeccidn
esclerosante poliostdotica o Enfermedad
de Erdheim Chester

* La paciente fue tratada con interferdn
pegilado a 180 pg una vez por semana
con mejoria clinica. Actualmente se
encuentra a la espera de estudio para
mutacion de gen BRAF
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DISCUSION

* La enfermedad de Erdheim-Chester (EEC)

es una rara histiocitosis de tipo no
Langerhans, de etiopatogenia
desconocida, caracterizada por lesiones
osteoesclerosas multifocales de huesos
largos

* La edad de presentacion al momento del
diagnostico oscila entre 7 y 84 anos, con
una edad media de 52 anos, sin
preferencia de sexo

 Los criterios diagndsticos radiologicos
son esclerosis diafiso-metafisaria
simétrica en las piernas. La distribucion
de las lesiones esclerdticas difiere de la
observada en la HCL ya que ésta ultima
afecta habitualmente a craneo, huesos
faciales, porcion proximal de
extremidades, pelvis y escapulay no a la
porcion distal de las extremidades como
en la EEC
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e La mejor visualizacion se obtiene

mediante captacion de
radiotrazadores en las extremidades
distales de fémures, y proximal y distal
de tibias en la gammagrafia dsea vy,
con menos sensibilidad, mediante la
tomografia de emision de positrones
(PET)

Los criterios histologicos muestran
infiltracion de histiocitos cargados de
grasa, con fibrosis entremezclada o
circundante. La tincion
inmunohistoquimica debe ser positiva
para CD68, CD163 vy factor Xllla, vy
negativos para CDla y Langerin; estas
ultimas positivas en HCL y permite su
diferencia

lLa EEC no tiene un tratamiento
establecido. En |a actualidad, se
considera que el tratamiento con
interferon alfa (IFN-a) es seguro vy
eficaz, considerandose de primera
MEE



