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Introdugdo: A doenga de Erdheim-Chester € uma histiocitose rara de células ndo Langerhans. Sua origem é desconhecida e
caracteriza-se pela infiltragdo tecidual por histiécitos com caracteristicas imunohistoquimicas proéprias, diferentes das células de
Langerhans. Apesar disso, a histiocitose de células de Langerhans e ndo Langerhans compartilham diversas caracteristicas clinicas
semelhantes. A doenga é multissistémica e acomete ossos longos, muitas vezes causando dores dsseas, exoftalmia, fibrose
retroperitoneal, infiltracdo perirrenal causando insuficiéncia renal, danos ao sistema nervoso central e cardiovascular. Existe uma
discreta predominancia em homens com idade entre 50 e 70 anos. A histéria natural varia de um paciente para outro, podendo ser
praticamente assintomatica ou com envolvimento sistémico fatal. O diagndéstico é baseado na histologia que apresenta achados
caracteristicos da doencga: presenga de histiocitos espumosos em granulomas polimorfos, fibrose e marcagao positiva de histiocitos
para CD68 e negativa para CD1a. Objetivos: Relatar um caso tipico de uma patologia rara, demonstrando o acometimento
multissistémico através de achados de imagem. Metodologia: Revisdo de prontudrio e das imagens radiolégicas da paciente, além de
revisdo da bibliografia em artigos indexados ao PubMed. Resultados: Relatamos o caso de uma paciente do sexo feminino, 52 anos,
aposentada, apresentando disfungdo de diversos orgéos pela infiltragdo histiocitaria. Miocardiopatia com disfungdo ventricular,
insuficiéncia renal por fibrose retroperitoneal, aumento dos tecidos retro-orbitarios e lesbes no sistema nervoso central sédo os
principais achados nos exames de imagem deste caso. Apesar do tratamento com corticoide e imunossupressores e da melhora
parcial dos sintomas agudos, a infiltragdo multissistémica foi progressiva, determinando disfungao de érgaos, principalmente dos rins,
que levou a paciente para hemodialise. Cerca de 10 anos apos o diagnéstico, a paciente evolui para o 6bito em virtude de choque
séptico. Conclusdo: Erdheim-Chester € uma doenga rara em que a patogenia ndo foi completamente esclarecida. Ocorre um
acumulo de histiocitos em diversos 6rgéos, determinando disfungdes sistémicas. O diagndstico € dependente de uma combinagéo de
achados clinicos, radiolégicos e patologicos. O tratamento da doenga é feito com corticoide, drogas imunossupressoras,
quimioterapia e radioterapia. Unitermos: Erdheim-Chester; Histiocitose ndo-Langerhans
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