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Resumen

Objetivos: La enfermedad de Erdheim-Chester (EEC) es una histiocitosis infrecuente, de células no
Langerhans, que se presenta fundamentalmente en la edad media de la vida, y que puede afectar a
ambos sexos. La EEC fue descrita por primera vez en 1930, como una forma rara de histiocitosis de
células no Langerhans, de origen desconocido y afectaciéon multisistémica. Se caracteriza por
infiltracion de histiocitos espumosos cargados de lipidos en diversos tejidos. La presencia de
marcadores inmunohistoquimicos (CD68+/CD1a-) y la ausencia de proteina S y granulos de Birbéck
permiten su diferenciacion del resto de las histiocitosis. En este pdster presentamos un caso clinico
de afectaciéon meningea en la EEC.

Meétodos: Presentamos el caso de un varon de 52 anos sin antecedentes familiares ni personales,
que comenzod en 2011 con la aparicion de xantelasmas palpebrales bilaterales, que fueron tratados
quirdargicamente. En el estudio sistémico, se realizaron TC y RM de créaneo que demostraron lesion
extra-axial tentorial. Se realizd biopsia de la lesién, que confirmé el diagndstico de EEC.

Resultados: El estudio de Anatomia Patoldgica confirmo el diagnostico de EEC. Debido a la
afectacion sistémica recibi tratamiento con interferén a y anakinra, sin respuesta. En controles
sucesivos el paciente no presenta clinica neuroldgica y la lesién se mantiene estable en las pruebas
radioldgicas. Se muestran las imagenes de la RM, se discuten las opciones diagndsticas, y se
muestra un campo representativo del estudio de anatomia patoldgica.

Conclusiones: La EEC es una enfermedad rara, que afecta principalmente a sistema osteoarticular,
aunque también a sistema cardiovascular, respiratorio y region retroperitoneal, y que compromete
el sistema nervioso central con frecuencia. Nuestro caso tiene la peculiaridad de la afectacion
meningea. Se realiza una revision bibliografica de los casos descritos hasta la actualidad y se
discuten las mejores opciones terapéuticas, analizando los diferentes diagnosticos diferenciales
posibles, y la importancia real de la biopsia.
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