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Erdheim-Chester Syndrome With Periaortitis
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Figura 3.

Las aortitis y periaortitis engloban numerosas enfermedades, que comparten como rasgo comun la inflamacion de la pared aértica. Su
presentacion clinica es variable, con sintomas inespecificos como dolor abdominal, fiebre o pérdida de peso, por lo que las técnicas de
imagen son de gran ayuda.

Varén de 47 afios, con sospecha de sindrome aértico agudo, en el que una angiografia con tomografia computarizada revelé un
engrosamiento circunferencial con densidad de partes blandas del tejido periadrtico toracoabdominal, irregularidad de la luz aértica
(figura 1A, flechas) y estenosis ostial de la arteria subclavia izquierda, el tronco celiaco y la arteria mesentérica superior (figura 1B, flechas).
Los rifiones presentaban una infiltracion bilateral y simétrica del tejido perirrenal con dilatacion de su sistema colector (figura 2, flechas). La
biopsia perirrenal demostrd una extensa fibrosis con macroéfagos espumosos (figura 3A, flecha) y tincion positiva a CD68 (figura 3B). Los
hallazgos son compatibles con enfermedad de Erdheim-Chester, por lo que se instaur6 tratamiento con interferén alfa pegilado.

Esta entidad es una rara forma de histiocitosis no hereditaria que afecta de manera constante a los huesos largos. El 50% presenta
afeccion retroperitoneal, cardiovascular o del sistema nervioso. Se caracteriza por infiltracion del tejido conectivo y perivascular por
histiocitos espumosos con tincién positiva para CD68, CD163 y factor Xllla.

La afecci6n adrtica es frecuente y consiste en la infiltracién circunferencial periadventicial, con posible estenosis ostial en las ramas
viscerales. La afeccion cardiaca puede aparecer en las arterias coronarias, el pericardio o la pared auricular. Las complicaciones
cardiovasculares determinan el pronostico.
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