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Resumo

A doenca de Erdheim-Chester é uma rara histiocitose de células ndo-Langerhans, de etiologia desconhecida,

que apresenta manifestacdes sistémicas, atingindo ossos, sistema nervoso central, olhos, pulmdes, medias-
tino, rins e retroperitonio. Relatamos dois casos que cursaram com a apresentacéo tipica da doenca. Os
achados radiol6gicos foram concordantes com a literatura e orientaram a suspeita diagnéstica, confirmada
pelo exame imuno-histoquimico.
Unitermos: Doenca de Erdheim-Chester; Radiografia; Tomografia computadorizada.

Abstract

Erdheim-Chester disease is a rare non-Langerhans cell histiocytosis of unknown etiology, affecting multiple

organ system, involving bones, central nervous system, eyes, lungs, mediastinum, kidneys and retroperitoneum.
The authors report two cases that progressed with the typical presentation of the disease. Radiological findings
were in agreement with literature and guided the diagnosis, confirmed by immunohistochemistry.
Keywords: Erdheim-Chester disease; Radiography; Computed tomography.
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INTRODUCAO

A doenca de Erdheim-Chester é uma
rarahistiocitose de células ndo-L angerhans,
primeiramente descrita por Jakob Erdheim
e William Chester em 19301,

A etiologiadestadoenca é desconhecida
Histologicamente, ela é caracterizada por
infiltracdo difusa de histidcitos de aspecto
“egpumoso” nostecidos acometidos, o que
provoca uma reagdo xantomatosa ou xan-
togranulomatosa local@.

A doencapossui manifestacbes sistémi-
cas, comumente atingindo 0ssos, sistema
nervoso central, olhos, pulmdes, medias-
tino, rinseretroperiténio, sendo o prognds-
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tico dependente da extensdo do envolvi-
mento visceral ¥,

Apresentamos dois casos com quadro
clinico e achados tipicos da doenga e dis-
cutimos os aspectos clinicos, radiol égicos
e propedéuticos.

RELATO DOS CASOS

Caso 1 — Paciente do sexo feminino,
branca, 43 anosdeidade, foi internadapara
investigacao de massa abdominal, anemia,
leucocitose, plaquetocitose e dores nos
membros inferiores.

A radiografia do térax demonstrou au-
mento do volume cardiaco e espessamento
dasfissurashorizontal e obliquado pulmao
direito. As radiografias de membros infe-
riores evidenciaram esclerose simétrica
predominando nas di&fises tibiais.

A tomografiacomputadorizadade torax
e abdome mostrou espessamento de septos
interlobulares nos &pices pulmonares, le-
sbes com densidade de partes moles junto
a aorta torécica descendente e lesdo infil-
trativa que envolvia significativa extensdo
daaortaabdominal e osvasosiliacosinter-
nos, englobando os vasos renai s e compro-
metendo ambos 0s seios renais, com con-
sequente moderada hidronefrose, e conti-
nuando-se cOMo extensa massa expansiva
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no mesentério, englobando completamente
0s vasos dessa regido.

Durante ainternag&o a paciente relatou
diminuicdo da acuidade visua, e apls esta
queixa foi realizada tomografia computa-
dorizadadas drbitas, que evidenciou lesbes
tumescentes preenchendo subtotalmente a
gordura intraconal, bilateralmente.

Foi redlizadabidpsadelesio tumescente
retrobulbar adireita, que demonstrou xan-
togranuloma. Posterior exame imuno-his-
toquimico evidenciou positividade para
CD68 (PG-M1) eCD1a(MTB1 negativo),
condizente com o diagnéstico de doengade
Erdheim-Chester.

Foi iniciado tratamento com corticoste-
roides e a paciente encontra-se em acom-
panhamento ambul atorial .

Caso 2 — Paciente do sexo feminino,
branca, 37 anos de idade, procurou atendi-
mento hospitalar com queixas de poliria,
polidipsia e dor nos membros inferiores.

As radiografias dos membros superio-
res e inferiores evidenciaram osteosclerose
medular e éreas de hiperostose cortical de
disposi¢cdo simétrica.

Posteriormente, a paciente apresentou
exoftdmia e diminuicdo da acuidade visud,
ocasido em que foi realizada tomografia
computadorizada de ambas as érbitas, na
qual seidentificaram massas obliterando os
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planos da gordura intraconal envolvendo
0s nervos opticos e deslocando os globos
oculares, anteriormente.

Foi feita bidpsia da massa conjuntival,
que mostrou acimulo de histiécitos espu-
mosos e infiltrado linfocitério, cujo exame
imuno-histoquimico evidenciou negativi-
dade para proteina S-100.

A tomografiacomputadorizadadetdrax
demonstrou disseccdo da aorta com trom-
bose e ulceracdo, derrame ou espessamento
pleural bilateral, calcificagdo de ganglios
linféticos no hilo pulmonar, calcificagio
subdiafragméticae/ou no lobo direito do fi-
gado e grande aumento de ambas as adre-
nais.

[ niciou-setratamento com corticosteroi-
des e radioterapiadas lesdes orhitarias, se-
guido de quimioterapia. Atualmente, a pa-
ciente encontra-se em acompanhamento
ambulatorial.

DISCUSSAO

A doenca de Erdheim-Chester ocorre
mais frequentemente apos os 40 anos de
idade, com leve predominio no sexo mas-
culino. A patogeniadadoencaaindando foi
esclarecida, mas parece haver um tropismo
de histiécitos por tecido conectivo perivas-
cular e adiposo, com padréo infiltrativo e
fibrose local®.

Hexsel FF et al.

Dor 6sseaacompanhada de progressiva
fraqueza, especiamente nos membrosinfe-
riores, € 0 sintomamais comum da doenga
deErdheim-Chester. Associado aisso, 0 pa-
ciente apresenta, comumente, febre, perda
de peso, exoftalmia, dispneia e sinais de
comprometimento neurol 6gico, como dia-
betesinsipidus®®. O diagndstico baseia-se
em achados radiol égicos e patol égicos.

O envolvimento ésseo, presente em
ambos os casos relatados, consiste em es-
clerose simétrica dos 0ssos tubulares lon-
gos, predominando nas metéfises e di&fi-
ses dos membros inferiores. E aanormali-
dade radiol égica mais frequentemente re-
portada na literatura (60% dos casos)“®
(Figura 1).

Quanto aos achados pulmonares, tanto
aradiografia quanto a tomografia compu-
tadorizadamostram espessamento de fissu-
ras e de septos interlobulares, além de der-
ramepleural, nédul os centrol obul ares, opa-
cidades reticulares no intersticio, e na to-
mografia veem-se atenuagdes multifocais
com padr&o de vidro fosco™®,

A doenca de Erdheim-Chester tem um
tropismo para o tecido conectivo, adiposo
e perivascular. Este envolvimento pode se
estender por toda a aorta, invadir o retro-
peritdnio e o mediastino, levando a compli-
cagBes graves como insuficiénciacardiaca,
tamponamento e insuficiéncia renal. O

envolvimento do figado, pancreas e mesen-
tério € extremamente raro®.

O comprometimento ocular, encontrado
tanto no caso 1 como no caso 2, pode ser
uni ou bilateral e aparece nos exames de
imagem como massas intraorbitérias ou
tumores retrobulbares (Figura 2).

O acometimento retroperitonea é visto,
na tomografia, pela presenca de massas
envolvendo partes moles, como o musculo
psoas, encarcerando a gordura perirrenal,
0 que explicaria o quadro clinico de insu-
ficiénciarenal e hipertensdo arterial, con-
sequéncias do desenvolvimento da hidro-
nefrose®,

O envolvimento rena/perirrena éreco-
nhecido em 29% dos pacientes em uma sé-
rie de 59 casos, e natomografia computa-
dorizada é demonstrado por infiltragdo ho-
mogéneacom poucacaptacdo pelo meio de
contraste perirrenal®. A aparénciade“rim
cabeludo” ou“rimem cascade cebola’, re-
latada em nossas pacientes, deve-se ainfil-
tragdo simétrica e bilateral do espago pos-
terior e perirrenal, altamente sugestiva do
diagndstico. A extenso para o seio renal
pode levar & obstrugdo do trato urinério
(Figura3).

N&o h& consenso sobre o tratamento da
doenca de Erdheim-Chester, mas a litera-
tura mostra resultados promissores com o
uso de corticosteroides, drogas imunossu-
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Figura 1. Radiografia dos ossos do antebraco (A) e da tibia (B) demonstrando osteosclerose simétrica de 0ssos longos, tipica da doenga de Erdheim-Chester.
Em C, cintilografia éssea com Tc-99m-MDP evidenciando captagéo caracteristica na porgédo distal dos 0ssos acometidos.
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Figura 2. Tomografia computadorizada das 6rbitas
mostrando massa com densidade de tecidos mo-
les obliterando a gordura intraconal bilateralmente.

Figura 3. Tomografia computadorizada com contraste revelando infiltracdo perrirenal homogénea bila-
teral. Infiltragcdo da aorta descendente também € identificada.

pressoras, como a ciclofosfamida, quimio-
terapia e radioterapia. O progndstico de-

5 ; 3. HarocheJ, AmouraZ, Wechsler B, et al. Erdheim-
pgnde da extensdo do comprorngn ng)]to Chester disease. Presse Med. 2007;36(Pt 11):
visceral no momento do diagnostico™. 1663-8.

and a literature review. Medicine (Baltimore).
2004;83:371-92.

6. Boissel N, Wechdler B, Leblond V. Treatment of
refractory Erdheim-Chester disease with double
autologous hematopoietic stem-cell transplanta
tion. Ann Intern Med. 2001;135:844-5.

7. Gil MarculetaR, Dominguez Echavarri PD, Cano
Rafart D, et al. Radiologic diagnosis of Erdheim-
Chester disease. A case report. Radiologia. 2006;
48:317-20.

8. Wittenberg KH, Swensen SJ, Myers JL. Pulmo-

4. Veyssier-Belot C, Cacoub P, Caparros-Lefebvre
D, et al. Erdheim-Chester disease. Clinical andra-
diologic characteristics of 59 cases. Medicine
(Batimore). 1996;75:157-69.

REFERENCIAS

1. Wright R, Hermann R, Parisi J. Neurological
manifestations of Erdheim-Chester disease. J

Neurol Neurosurg Psychiatry. 1999;66:72-5.

2. Haroche J, Amoura Z, Dion E, et al. Cardiovas-

cular involvement, an overlooked feature of
Erdheim-Chester disease: report of 6 new cases

Radiol Bras. 2009 Jul/Ago;42(4):267-269

. Dion E, Graef C, Haroche J, et a. Imaging of

thoracoabdominal involvement in Erdheim-
Chester disease. AJR Am J Roentgenol. 2004;
183:1253-60.

nary involvement with Erdheim-Chester disease:
radiographic and CT findings. AJR Am J
Roentgenol. 2000;174:1327-31.

269



