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Palabras clave / Términos relevantes:
Erdheim-Chester disease, retroperitoneal fibrosis, kidney failure

1. RESUMEN

Presentamos el caso de una paciente de 58 anos con antecedentes de diabetes insipida central diagnosticada
4 afos antes e hipertension arterial. Acude a Urgencias por intenso dolor 6seo refractario a medicacion en
ambos tobillos, hiporexia y pérdida ponderal de 5Kg durante los Ultimos 3 meses. En el analisis sanguineo se
objetiva insuficiencia renal, siendo los iones y los marcadores inflamatorios normales; y el proteinograma no
presenta alteraciones. La radiografia muestra lesiones Oseas esclerdticas difusas en tibias y ambos pies que
presentan captacion en la gammagrafia dsea. Ante la sospecha de una enfermedad sistémica subyacente, se
realiza tomografia computarizada (TC) toraco-abdominal que objetiva hidronefrosis bilateral con infiltracion
perirrenal, dando la imagen de rindn peludo; ademas de infiltracién pericardica y periadrtica. Finalmente se

decide realizar biopsia dsea que diagnostica sindrome de Erdheim Chester.

Conclusiones: en la enfermedad de Erdheim-Chester hay una afectacion multisistémica que suele cursar con
infiltracion del tejido dseo, asi como de la glandula pituitaria, tejido perirrenal, periadrtico y pericardico; entre
otros. La insuficiencia renal es fundamentalmente de origen obstructivo, pero también puede haber afectacion

renal directa. Es una enfermedad rara pero es necesario conocerla para su diagnostico.



