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Resumen

Objetivos: Lahistiocitosis de Erdheim-Chester (EC) es una histiocitosis de células no Langerhans con

af ectacion sistémica extremadamente rara, con menos de 600 casos publicados hasta el momento. Se
caracteriza por lainfiltracion xantogranulomatosa de multiples érganos por histiocitos CD68+/CD1a-. La
forma de presentacidn més caracteristica es |la afectacion 6sea, con lesiones esclerdticas bilaterales y
simétricas, siendo el dolor el sintoma més especifico. La afectacion del SNC es poco frecuente (50%) y
puede ser difusa o localizada en forma de lesiones en cerebelo, tronco, hipofisis, cerebro y masas extraaxiales
con implantacién dural. Presentamos un caso de EC de presentacién atipica (afectacion cerebral sin
afectacion sistémica). Se describen los hallazgos radiol 6gicos e histopatol 6gicos.

Métodos: Mujer de 55 afos, que presenta una clinica de inicio brusco de status epiléptico y hemiparesia
izquierda (2/5) que preciso para su control 10T eingreso en UCI. La TC craneal mostraba unalesion
extraaxial frontal derecha, sin erosion 0sea asociada. La RM confirmo el hallazgo de lalesion Unica, con
amplia base de implantacién dural, sin restriccién ala difusion, con depdsitos de hemosiderina, edema
vasogénico asociado, y con heterogénea e intensa captacion de contraste. El resto de estudios de extension
(TC body) fueron negativos.

Resultados: Con e diagnostico de sospecha de meningioma, se realizd una extirpacion macroscopica
completa a través de una craneotomia frontal parasagital. La paciente evoluciono favorablemente
recuperandose de |os déficits que presentaba. El diagnostico anatomopatol 6gico fue histiocitosis no
Langerhans de Erdheim-Chester.

Conclusiones: La EC es una patol ogia extremadamente infrecuente siendo la afectacion exclusivadel SNC
un hecho excepcional. El diagnostico definitivo es histologico y e tratamiento fue la extirpacion completa
Laevolucion hasido favorable y en base ala escasa literatura no ha recibido ningun tratamiento
complementario posterior.
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