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Resumen

Introduccion: Laenfermedad de Erdheim-Chester es un tipo de histiocitosis de células no Langerhans muy
poco frecuente. Aunque en ocasiones tiene un curso indolente, presenta una clinicamuy variable, existiendo
una forma fulminante con afectacion multisistémica.

Casos clinicos: Presentamos dos casos de esta desconocida enfermedad. El primer caso es de una mujer de 29
anos con un bultoma en region temporal derecha. En las pruebas de imagen se observa una lesion Gsea
intradiploica en e hueso parietal derecho que plantea el diagnéstico diferencial entre unalesion benigna: una
malformacion vascular; o unalesion potencialmente maligna: histiocitosis de células de Langerhans. Ante la
sospecha de histiocitosis, se realizo una craniectomia en bloque de lalesion. Siendo el estudio

anatomopatol 6gico diagnéstico de Enfermedad de Erdheim-Chester. Tres meses después del diagndstico la
paciente se encuentra asintomaética, por 1o que se decide actitud expectante con controles seriados. El
segundo caso es de un vardn de 76 afios con un cuadro de disneay tos seca de varios meses de evolucion. En
las pruebas de imagen se observan lesiones Gseas en craneo, asi como afectacion pulmonar, rena y de la
arteria mesentérica superior. Para completar €l estudio se decidio realizar una biopsia de pleura parietal,
siendo el diagndstico sugestivo de Enfermedad de Erdheim-Chester. El paciente recibié tratamiento con
PEG-IFN, al que posteriormente se | e afiadi6 tocilizumab por empeoramiento pulmonar.

Discusion: Laexperiencia en nuestro centro con la enfermedad de Erdheim-Chester muestra que dada la
posible afectacion 6seay multiorgénica, ante la presencia de un tumor craneal se requiere un ato indice de
sospecha para su diagnosti co.
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