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Resumen

Objetivos: La enfermedad de Erdheim-Chester (EEC) es una histiocitosis de células no Langerhans
infrecuente. Se caracteriza por lainfiltracion de varios 6rganosy tejidos por histiocitos espumosos con una
presentacion clinica heterogénea. Presentamos el caso de una paciente que debutd con un cuadro neurol 4gico.

Material y métodos: Mujer de 55 afios valorada por clinica de inestabilidad de la marchay disfagia de un afio
de evolucion, ademas de xeroftalmia, aftas oralesy Raynaud. En exploracion presenta disartriay ataxia
apendicular y de lamarcha.

Resultados: La resonancia magnética cerebral mostro areas hiperintensas con discreto realce de contraste en
tronco cerebral y mielitis longitudinal extensa cervical. Serealizo el test de Schirmer y biopsia de glandula
salival menor, cumpliendo criterios de la EULAR para un sindrome de Sjdgren (SS). Se sospechd
manifestacion extraglandular y se trato con glucocorticoides adosis altas. Mala evolucion clinicay

radiol 6gica posterior con diabetes insipida asociada. Se realiz6 gammagrafia ésea con hipercaptacion
simétricaen diafisis femoral y diafiso-metafisiariatibial distal. Labiopsia de lesion dsea fue compatible con
EEC Yy seinicid interferén alfa-pegilado con estabilidad clinica.

Conclusion: La EEC hade contemplarse en el diagnéstico diferencial de cuadros neurol 6gicos con
neuroimagen de caracter inflamatoria refractaria a tratamiento inmunomodul ador. La asociacion a patologia
autoinmune es frecuente, hastaen el 12% de los casos. El descubrimiento en su patogénesis de mutaciones en
lavia de la proteina quinasa activada por mitogenos (MAPK) ha permitido la utilizacion de terapias dirigidas,
resultando primordial un diagnéstico precoz para el mejor abordaje de la patologia.
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