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DOENcA DE ERDHEIM-CHESTER: RELATO DE CASO

FELIPE SOARES TORRES;JONAS HICKMANN; NINA STEIN; FERNANDA BETTIO; TIAGO GIORDANI;
VINiCIUS REZENDE; OLAVO AMARAL; CARLO FACCIN; GUSTAVO VIEIRA; FERNANDO LEIRIA; ALVARO
FURTADO E ANTANIO MACIEL.

Introdugéo: a Doenga de Erdheim-Chester (DEC) é uma condigao rara, de etiologia desconhecida e caracteriza-
se pela infiliragdo multissistémica por histiécitos ndo-Langerhans e por esclerose simétrica dos ossos longos.
Objetivos: relatar um caso e revisar os achados radiolégicos da DEC. Materiais e Métodos: paciente do sexo
feminino, 37 anos, cor branca, iniciou ha 15 anos com queixas de polilria e polidipsia, sendo encaminhada ao
Hospital de Clinicas em 1997 para investigagdo diagndstica. Apds surgimento de exoftalmia e diminuigao
progressiva da acuidade visual, foi encaminhada para avaliagdo oftalmoldgica em 1999, quando, apds bidpsia de
tecido conjuntival, foi diagnosticoda DEC e iniciado o tratamento com corticéide e radioterapia orbitaria. Evoluiu
com aumento das adrenais, derrame pericardico de repeticdo, comprometimento renal e de ramos da aorta.
Atualmente, encontra-se em acompanhamento ambulatorial. Resultados: a marca radiolégica da doenga é o
acometimento dos ossos longos, tipicamente das diafises e metéafises, que demonstram aumento difuso ou
localizado da densidade dssea, padrao trabecular grosseiro, esclerose medular e espessamento cortical. Os
ossos mais freqlientemente afetados sdo fémur, tibia e fibula, os quais apresentam captagdo distal
caracteristica a cintilografia 6ssea com tecnécio ou galio. As demais manifestagbes podem ser demonstradas
pela tomografia computadorizada (TC) como massa com densidade de tecidos moles comprometendo multiplos
orgdos. Conclusdo: a DEC é uma afecgdo rara, de etiologia desconhecida e acometimento sistémico. O
diagndstico deve ser cogitado em pacientes com osteosclerose bilateral e simétrica de ossos longos ao exame
radiografico simples e que apresentem a cintilografia 6ssea padréo de captagdo caracteristico nas extremidades
Osseas afetadas. O comprometimento de outros 6rgdos, principalmente aorta, rins e retroperitdnio, tem sido
documentado com o uso da TC e deve ser sempre pesquisado.
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