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1. OBJETIVO DOCENTE:

e Describir las histiocitosis raras, sus caracteristicas

anatomopatologicas vy los hallazgos radioldgicos en radiologia

simple, TCy RM.

* |lustrar la afectacion en multiples érganos, su diagnostico
diferencial y revisar el papel del radidlogo en el diagnodstico y

manejo de estas entidades.



2. REVISION DEL TEMA:

e 2.1. CONTEXTO Y ETIOPATOGENIA:

* Las histiocitosis raras constituyen un grupo de enfermedades
raras que incluyen todos los procesos de causa desconocida
donde la proliferacion e infiltracion de los histiocitos, macrofagos
v células dendriticas No Langerhans es el hallazgo
anatomopatologico diagnostico (1). Estan incluidas la
enfermedad de Erdheim —Chester (EEC), la enfermedad de Rosai
Dorfman (ERD) y la xantogranulomatosis juvenil (XGJ). Presentan
etiopatogenia muy diferente y por tanto manifestaciones clinicas

muy heterogéneas con afectacion local (XGJ) o sistémica (ECy

RD).

e Recientemente se ha realiza una clasificacion revisada de |a
histiocitosis en 2016 (2) donde se ha categorizado la EEC en el

grupo L, la ERD en el grupo Ry la XJG en el grupo C.



2. REVISION DEL TEMA:

e 2.1. CONTEXTO Y ETIOPATOGENIA:

 EEC es una neoplasia hematopoyética que representa proliferacion
clonal de células progenitoras mieloides (1). Su pico de incidencia se
situa en la 52-72 década de la vida (media: 53 anos) con una ligero
predominio masculino. Menos de 500 casos se han reportado en |a

literatura. Los ninos también pueden afectarse ocasionalmente (2).

* ERD es una entidad heterogénea que puede ocurrir como un trastorno
aislado o en asociacion con enfermedades autoinmunes, hereditarias o
malignas (3). Es mas frecuente en ninos y adultos jovenes (edad media,

20,6 anos) aunque se ha descrito en pacientes de 74 anos (6).

* La causa de la XGJ es desconocida, sin embargo es mas probable que se
trate de un proceso reactivo y no neoplasico. Es una enfermedad de |a
infancia temprana (edad media de inicio entre 5 meses y 1 ano). Muchas

veces infradiagnosticada siendo la mas frecuente de las histiocitosis de

células no Langerhans. (5).



2. REVISION DEL TEMA:

¢ 2.2. ANATOMIA PATOLOGICA:

e EEC:

* Los hallazgos clinicos, radiologicos y en microscopia optica pueden ser
indistinguibles de LCH(4), de hecho se han descritos casos
concomitantes de LCD y EEC ( histiocitosis mixta). Al contrario que las
células de Langerhans, los histiocitos tienen abundante citoplasma
palido y no muestran plegamiento nuclear o granulos de Birbek. Son
positivos para CD68 y factor Xllla y negativos para CD1a, hallazgo que lo

distingue también de las células de Langerhans.

Biopsa de un gangho retropentoneal tefido con M-E demostrando infiitrado de histiocitos
CON CRODAYTS S5puMmOs0 intecalado con cehdas nflamatornias

- Enfermedad de Erdmeim-Chester
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2. REVISION DEL TEMA:

e 2.2. ANATOMIA PATOLOGICA:

* ERD:

* El hallazgo AP mas caracteristico es un infiltrado de histiocitos en un
fondo de linfocitos y células plasmaticas. La fagocitosis de linfocitos por
histiocitos (conocido como emperipolesis o linfagocitosis) es comun
pero no exclusiva. Los histiocitos son positivos para S100, CD68 y
negativos para CD1ay factors Xlll (1,6). La presencia de histologia
compatible con ERD es requerida, pero NO suficiente, ya que depende

de un contexto clinico-radiolégico adecuado vy la exclusion de patologia

neoplasica.

e XGJ:

* Es una enfermedad benigna proliferativa de los histiocitos de origen
cutaneo. Histologicamente se caracteriza por la presencia de histiocitos,
células espumosas y células gigantes de Touton (histiocitos
multinucleados cargados de lipidos). Los histiocitos son positivos para

Factor Xlllay CD68 y negativos para S100y CD1a (7,8).



2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

1) HUESO:

EEC:

La afectacidn O0sea es una caracteristica tipica de EEC ya que se

presenta en el 96% de los casos (1). En la Rx simple se visualiza

caracteristicamente esclerosis corticomedular bilateral y simétrica
afectando la metafisis y diafisis de huesos largos. Las epifisis y el

esqueleto axial raramente se afectan.

Laradiografia AP de rodillas muestra esclerosis corticomedularbilateral y
simetrica afectando a la metafisis del femur distal.

Diagnostico: Enfermedad de Erdheim-Chester.
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

1) HUESO:

EEC:

En algunos casos las lesiones pueden ser mixtas liticas-esclerosas

o puramente liticas, que son indistinguibles de la histiocitosis de
células de Langerhans (HCL). La afectacidn extradsea es frecuente,

presente en el 50% de los casos con manifestaciones oseas (4).

TC {ventany de hueto): Se observa sgnificatovs escieross medule en cabeld
y cuedio femorad de forma biateral idemtificando vanas imagenes HDcas
COMromeduanres mameincas

‘Enfermrmadcadde Ergdhem-Chestee
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

1) HUESO:

EEC:

La RM esta indicada para demostrar la extension intramedulary
para descartar osteonecrosis, que puede ocurrir primariamente

por la enfermedad o como efecto secundario de la quimioterapia.

En la RM la afectacion 6sea es generalmente hipointensa en T1,

heterogéneamente hiperintensa en T2 y muestra realce.

WM DOCACIIA &0 T 1 IMOCENC CONOmd ) Mtttz SNt NDINTensas
ALt OO A T Mmaediar 00 L3 Catela v O OF MmO Temare
NM ool en T I Conaatcon de le SrEsd (0O cofronat] . U
SICHes presentan hoard hipenedisl hetarcoQernes an 35 Mmismas RNz Iciones

enfermedad de Lo Chestiey




2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

1) HUESO:

EEC:

Diagnostico diferencial: linfoma, osteomielitis cronica,
enfermedad de Paget, POEMS o metastasis.

En laradiografia AP de pelvis se visualiza esclerosis corticomedular bilateral
y simeétrica de la region metafodiafisaria del fémur proximal.

agnostico:Enfermedad de Erdheim-Chester.
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

1) HUESO:

EDD:

La afectacion osea ocurre en el 5-10% de los casos. Las

localizaciones mas frecuentes son huesos largos, craneo y
columna (7). Las lesiones en los huesos largos ocurren
tipicamente en metafisis y/o diafisis, son liticas o mixtas y tienen
una zona de transicion estrecha (3). La afectacion extradsea

puede ocurrir. El prondstico es generalmente bueno.

Diagnostico diferencial: Osteomielitis cronica, displasia fibrosa,

linfora, sarcoma de Ewing, EEC (lesiones en fémur vy tibia).



2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

2) ADENOPATIAS:

ERD: Lapresentacion mas frecuente de esta entidad es la aparicion de

adenopatias cervicales bilaterales, de gran tamano e indoloras (83%). Pueden

aparecer también adenopatias mediastinicas, axilares e inguinales pero las
adenopatias retroperitoneales son infrecuentes. Algunas adenopatias pueden

presentar hipodensidad central-necrosis.

TC de Cuelio Con Contraste mAravenddd. Do Adenooalbas Corvcales

Dilsterades o territonio yOQUIoGaSr Ko 8ite (b)), frguinrda: Adendopats

erocervcal derechs Con cemtro hipodemso (Mecha gruess)
Enfermedad cde Rosar-Dorfman

Diagnostico diferencial: Linfoma, tuberculosis-infecciones granulomatosas,

sarcoma de Kaposi y enfermedad de Castleman. (7)

EEC: No esun hallazgo radioldgico tipico.



2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

3) SISTEMA NERVIOSO CENTRAL:

EEC: 51% de los casos. La manifestacion neuroldgica mas

frecuente es diabetes insipida central. Los hallazgos en RM varian

desde la ausencia de la hiperintensidad fisioldgica de |a

neurohipofisis en T1 hasta la presencia de nodulos o

micronodulos hipercaptantes en el infundibulo o hipotalamo (4).

Las lesiones son generalmente extraaxiales en continuidad con

afectacion osea (osteosclerosis) de la calota, orbita o huesos

faciales.

14t RM potenciada en 71 en INCKEenca Sagital: Ausencia oo hiperseny
NSI0IOGCa S8 13 neurchiponsis,
: RM pOtenciada 0 T2 1135 20minstiacon S8 Contrasta v an
INCIdencia sagital: Engrscamiento del infundedo hipofsanc
Leos Enfermedad de Erdheim - Chester,
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

3) SISTEMA NERVIOSO CENTRAL:

EEC: La afectacion meningea puede ser en forma de infiltracion

difusa o de formacién nodular (4) . Aunque raro, la afectacion
intraaxial puede consistir en una alteracion de senal en fosa

posterior hasta una lesion ocupante de espacio.

Diagnostico diferencial: Los hallazgos de neuroimagen pueden ser

indistinguibles de HCL. Sin embargo, en LCH las lesiones 6seas son

liticas y en EEC son esclerosas.

1: TC de craneo tras administracion de contraste iv. Se visvaliza

engrosamxento hupercaptante del seno cavernoso derecho (flecha gruesa blanca),
Derecho: TCde craneo (ventana de hueso). Se observa esclerosis de las paredes del
seno frontal izquierdo en el mismo paciente.

Diagnostico: Enfermedad de Erdheim-Chester.
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

3) SISTEMA NERVIOSO CENTRAL:

ERD: 5 % de los casos. El hallazgo mas frecuente es una masa

extraaxial hipercaptante unica simulando mengioma (diagndstico
diferencial). Aunque raro, puede simular una paquimeningitis

difusa o una lesion ocupante de espacio.

TC s 3mumestrar CONMraste w. Se olaerva una s intraana
roMopansl s (douerds Npercaplame Con edemy peniesony'

i RM Caxiad 13 %1 contraste v, Se demuerlira LA mesma eedn
hNpercaptante de odalzacion froMmopanetal 2guierds.

Lco: Enfermedad de Rosar-Doetmaen
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

4) ORBITAS:

EEC: Las manifestaciones orbitarias son frecuentes con afectacion bilateral, simétrica 'y

multicompartimental involucrando el espacio extraconal, preseptal y glandula lacrimal.

TC de orbitas postcontraste (arribaizqg 1a)y RM axial Ta postcontrsate iv QuUieras
muestra lesiones hipercaptantes bilaterales centradas en glandulas lacrimales con extension a la
reqgion periorbitaria-extraconal derecha y partes blandas de ambas regiones temporales.

erecha RMde orbitas Ta postcontraste iv en plano coronal demuestra lesiones hipercaptantes
bilaterales centradas en glandulas lacrimales con extension a region temporal izquierda.

| Lico: Enfermedad de Erdheim-Cheaster.

Diagnostico diferencial: Si exoftalmos bilateral con afectacion multicompartimental:
enfermedad de Graves, leucemia, linfoma y sarcoidosis (4). Si afectacion unilateral,

“Pseudotumor orbitario” (afecta musculos extraoculares).

La afectacion concomitante de masas orbitarias y osteoesclerosis es casi exclusiva de EEC

(4).

ERD: 11 % de los casos. Se manifiesta como masa en las partes blandas orbitarias,

parpados, glandulas lacrimales, conjuntiva o neuropatia optica compresiva.

Diagnostico diferencial: Pseudotumor orbitario.



2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

5) CORAZON:

EEC: La afectacion cardiaca ocurre en el 75% de los casos v es la mas

importante causa de morbimortalidad en esta enfermedad (mortalidad en el
60% pacientes)(1). El pericardio se altera con mas frecuencia (derrame y
engrosamiento), seguido de las valvulas, miocardio y por ultimo la infiltracién

periaortica. La infiltacion miocardica suele afectar caracteristicamente a la

auricula derecha y surco auricoventricular.

o0 TE O 100 CON COnratle iy Mokl g srtddam el O W suricule deredhy
STectardo b pared Mberal, DOStarion y & 3rCo sunduioventncyier dened™o Smylanso
o3 mata. Dececha PM cardiaca cine $57P ¢ chmaras Ingrosamiento de s surkuls
Gerecha dectando B pared Literal pottenar, ¢l sorco arkylvemtnodtar devecho y ¥
SO0 WRRRUNCUT IDAMDINI0 N D VUL (DQUENSa. Hay 200 OMTIME pleur
DRI 'y OMTANS pendardko

| rformedas 2o [ ic~erm Cmotter

o QAT




2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

5) CORAZON:

Diagnostico diferencial: La afectacidon cardiaca puede similar

otros procesos cardiovasculares mas frecuentes, inifiltrativos

(sarcoidosis y amiloidosis) o neoplasicos (linfoma)

RM cardiaca cine S5FF ¢ camaras. Engrosamiento peeudonodular
Se L pared Iteral e \a AD, o RM Gardaca STIR 4 Camaras
La pacpd de 1a AD o5 hgeramente Repennienta

Enfermedadde Erdhoum-Chester

h

ERD: La afectacidon cardiaca es muy rara (0,2% de los casos).



2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

6) VASOS:

EEC: Lainfiltracidn vascular se localiza en la adventicia mas gue ser

completamente transmural . El patron de afectacion es variable y puede ser

segmentario, con formas concéntricas simeétricas y asimetricas .

En el TC se observa engrosamiento periadventicial hipondenso con morfologia

en placa que envuelve circunferencialmente a la aorta y sus ramas, (signo de |a

aorta “revestida”, del inglés “coated aorta sign”).

10 O tOrax con contraste &v. Se observa una masa en ¢
PCOAUNC U ENTOUr et ho Aredecor de 3 coronana derecha Se
VSUALZSE ACOMAs N 0Mento OF PATES CONCANDACO QU rOdea Ia 20ITa
descondente (Yaorta revditlida-coated 30na™)

| E!‘fc'vmedad e Erdhenm - Chesl ey

.- Y e

Diagnostico diferencial: Puede ser indistinguible de otras vasculitis,

especialmente de |a arteritis de Takayasu.
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2. REVISION DEL TEMA:

2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

PULMON Y PLEURA:

EEC: En el 25-50% de los pacientes. El patron de lesion pulmonar puede ser

intersticial ( distribucion linfangitica), alveolar o combinado. Los hallazgos en
TC de alta resolucion que orientan el diagnostico de EEC pulmonar incluyen
engrosamiento septal fino; engrosamiento cisural, opacidades subpleurales,

nodulos centrilobulares, quistes y opacidades en vidrio deslustrado (8).

TC 02 torax {ventans de puimon) lxguisr o Reconstrucoon saginal
(vertana O puimon). Se observa consordacion en LSD, opacidaces
diveoiares y de densidad en vidno deshustrado y nodulos ireguiares en
aMmbDOS DAAMOres

Enfermmedad de Erdhem--Chester

Diagnostico diferencial: Edema, HCL, carcinomatosis linfangitica, neumonia

organizada, sarcoidosis, amiloidosis y enfermedad venooclusiva.
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

7) PULMON Y PLEURA:

ERD: Solo el 3% de pacientes con enfermedad extranodal.

Los hallazgos en TC incluyen nddulos solitarios o multiples en el arbol
traqueobronquial y presencia de adenopatias mediastinicas. Se suele visualizar
nodulos pulmonares y patron intersticial perilinfatico . El derrame pleural suele

acompanar a la enfermedad pulmonar extensa.

TC G tOrax (ventand de puimon). Muestra opacidad aveoiar
Dpieural en LSD y engrotameento de septos inTerotuhifares pent ancos on
L5 1 L3 reconszrucoion MIF demuestra vanas cpacdades
alveclares subplevrales on ambos Suimones

Enfermedad de Rosa-Doriman

Diagnostico diferencial: Infeccién crénica (micobacterias u hongos), linfoma,

metastasis, enfermedad intersticial pulmonar, neumonia organizada, sarcoidosis,

poliangiitis granulomatosa y enfermedad pulmonar relacionada con artritis reumatoide

(3,8).
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2. REVISION DEL TEMA:

2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

8) RINONES Y RETROPERITONEO:

EEC: La afectacion retroperitoneal es la manifestacion extradosea mas

frecuente y ocurre en el 68% de los pacientes (4).

En fases iniciales, se visualizan grandes masas hipodensas perirrenales

bilaterales que pueden extenderse al espacio pararrenal posterior.

En RM, las masas son isointensas respecto al musculoen T1y T2 con leve

realce postcontrate.

Presentan morfologia espiculada caracteristica (“rinones peludos” del inglés
“hairy kidney sign) y pueden produceer efecto de masa sobre el rinon.
Conforme la enfermedad progresa puede producir uropatia obstructiva por el

efecto de masa referido. Puede existir afectacion de glandulas adrenales.

| T CON CONraste w en FASe yENOsSa Mussirg Jumento de partes
DRANA s penmrenal DESterak™ signo de 108 NNONES peiudos-hairy dney
ogn®) echa En el TC con contraste v en Fase venoss se vissalizan
A0 s NOOUOS-Masas adrenaies Deixterales

Enfermedad o Erdhiim--Chester




2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

8) RINONES Y RETROPERITONEO:

EEC: Diagnostico diferencial: linfoma, amiloidosis, mesenteritis

esclerosante, enfermedad relacionada con lgG4 y fibrosis
retroperitoneal (FRP).

Comparando con fibrosis retroperitoneal, el uréter distal se afecta
mas frecuentemente en FRP en oposicion con la EEC donde se
afecta de forma mas significativa el ureter proximal ya que la
afectacion se circunscribe inicialmente alrededor del hilio renal

mientras que en FRP se inicia desde la bifurcacidon aortica.

10 00 plang Corong (Vertand OF huetd). Se oDserya esCierosis
COMDOMAESUIr SIMEDCa MeClando 2 L oD 58 y Mt sl Ol femur prowemal Oe
forma iers

TC o fase veriosa en pland coronal Se obderva eagronamiento perrrens
iatery! 7 5900 Of los 00Nes peidcs-hary tidney sign” ) Tambien hay derrame
plevedl Dgteral

ENnfermedad 4¢ Erdhem Iheanet
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

8) RINONES Y RETROPERITONEO:

ERD: Los rinones se afectan en el 4% de los pacientes, con masas

definidas o infiltracion difusa similar a |la caracteristicas del EEC .

1C en 1ase venosa axial

|y coconat y en fase
nefrografica MRt
FUMNLO Ao parles BNandas penrmreny
Slateral prodominastiements alrededor
Sf POV renal QU CONSOoNa
Fdronetrous

* Enfermedad de Rosas

Dostman

Diagnostico diferencial: ECD, linfoma, carcinoma de células renales,

tuberculosis, enfermedad relacionada con 1gG4 o metastasis (3).
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

9) MAMA, PIELY PARTES BLANDAS:

XGJ: La presentacion extracutanea mas frecuente es un nodulo o

masa unico en la grasa subcutanea o en las partes blandas
profundas. La apariencia radiologica en TCy RM es inespecifica

tanto en la forma extracutanea local como en la sistémica.

El papel de |la radiologia se centra en valorar lesiones de partes
blandas que afectan planos profundos y en la forma sistémica

cuando hay interés clinico.

Palente de 1 ano Con masa palpatle

_ RM coronal DP con saturacdn grasa. Se observa masa de partes
plandas hoeramente Rpenntensa entre ¢ 4° v 6% hueso metatarsiano <n
SIOSON 05ed. ! 0. RM T2, Se viaaliza masa de panes Dandas
PEOONTEndd entre ¢ 47 y ¥ hue SO MEeTatarsano Sn Sgnos de agresnvidad,

X BNLOGE MO \h]uvcmi
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

9) MAMA, PIELY PARTES BLANDAS:

XGlJ:

- La lesion cutanea solitaria se presenta en el 67-71% de los

pacientes.

- Las lesiones cutaneas multiples se diagnostican en el 7-10% de

los pacientes.

- La afectacion de partes blandas (superficial y profunda) en 16y

15% respectivamente (5,6).

Falserte de 1 A00 Con masa palpadie
RM 2l T1 postcontrastie con Saturscon grasa. Se observes mass
Of partes DNCas hperciptantie entre ¢ 4% v 6% hueso metatarsano wn
SrOSIon 0sed e BM sagital T1 postcontraste con saturaicion grass
Muestra una mass hipercaptante sin caractenstxCas radologicas que
YA Eran agresrndac.
AINTOGTE 2SO JU Vet
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2. REVISION DEL TEMA:

 2.3. HALLAZGOS DE IMAGEN:

9) MAMA, PIELY PARTES BLANDAS:

EEC: La afectacion cutanea afecta aproximadamente al 25% en

forma de placa o nédulo llamados xantomas o xantelasmas (4).

La afectacidn mamaria es rara y se presenta como masa o nodulo

palpable (1).

ERD: La piel se encuentra afectada en el 10% de la presentacion
extranodal del ERD mientras que la afectacion cutanea aislada es
muy rara (6). La afectacion mamaria ha sido descrita en la

literatura (7).
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2. REVISION DEL TEMA:

2.4. NEOPLASIAS ASOCIADAS:

EEC: Parece existir una incidencia aumentada de neoplasias

mieloides en pacientes con EEC, lo que implica seguimiento

radiologico a largo plazo (1).

ERD: Rasgos histologicos de ERD se han observado en pacientes
con linfomas, Hodgkin y No Hodgkin. El linfoma y la ERD pueden

preceder u ocurrir indistintamente en la misma adenopatia.

JXG: Ha sido descrito en aproximadamente el 5-10% de pacientes

con neurofibromatosis tipo 1.
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2. REVISION DEL TEMA:

EEC.

2) ADENOPATIAS No es un hallazgo radioldgico tipico.

3) SISTEMA NERVIOSO La manifestacion neurologica mas frecuente es diabetes insipida

CENTRAL central. Los hallazgos en RM varian desde la ausencia de la
hiperintensidad fisiologica de la neurohipofisis en T1 hasta la
presencia de nodulos o micronddulos hipercaptantes en el
infundibulo o hipotalamo

4) ORBITAS Las manifestaciones orbitarias son frecuentes con afectacion
bilateral, simétrica y multicompartimental involucrando el
espacio extraconal, preseptal y glandula lacrimal.

5) CORAZON. la mas importante causa de morbimortalidad en esta
enfermedad(1). El pericardio se altera con mas frecuencia
(derrame y engrosamiento), seguido de las valvulas, miocardio y
por ultimo la infiltracion periaortica. La infiltacion miocardica
suele afectar caracteristicamente a la auricula derecha y surco
auricoventricular.

6) VASOS La infiltracidon vascular se localiza en la adventicia mas que ser
completamente transmura. Engrosamiento periadventicial
hipondenso con morfologia en placa que envuelve
circunferencialmente a la aorta y sus ramas, (signo de |a aorta
“revestida”, del inglés “coated aorta sign”).

7) PULMON Y PLEURA. El patrdn de lesion pulmonar puede ser intersticial (distribucion
linfangitica), alveolar o combinado. Engrosamiento septal fino;
engrosamiento cisural, opacidades subpleurales, nodulos
centrilobulares, quistes y opacidades en vidrio deslustrado.

8) RINON Y La afectacion retroperitoneal es |la manifestacion extradsea mas

RETROPERITONEOvV frecuente y ocurre en el 68% de los pacientes (4). En fases
iniciales, se visualizan grandes masas hipodensas perirrenales
bilaterales que pueden extenderse al espacio pararrenal
posterior. Presentan morfologia espiculada caracteristica
(“rinones peludos” del inglés “hairy kidney sign) y pueden
producir efecto de masa sobre el rinon.
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2. REVISION DEL TEMA:

ERD

2) ADENOPATIAS

3) SISTEMA NERVIOSO
CENTRAL

4) ORBITAS

5) CORAZON.

6) VASOS

7) PULMON Y PLEURA.

8) RINON Y
RETROPERITONEO.

La presentacidon mas frecuente de esta entidad es la aparicion de
adenopatias cervicales bilaterales, de gran tamano e indoloras
(83%). Pueden aparecer también adenopatias mediastinicas,
axilares e inguinales pero las adenopatias retroperitoneales son
infrecuentes

5 % de los casos. El hallazgo mas frecuente es una masa
extraaxial hipercaptante unica simulando mengioma (diagnostico
diferencial). Aunque raro, puede simular una paquimeningitis
difusa o una lesion ocupante de espacio.

11 % de los casos. Se manifiesta como masa en las partes
blandas orbitarias, parpados, glandulas lacrimales, conjuntiva o
neuropatia 6ptica compresiva.

La afectacion cardiaca es muy rara (0,2% de los casos).

La afectacion vascular es muy rara.

Solo el 3% de pacientes con enfermedad extranodal. Los
hallazgos en TC incluyen nodulos solitarios o multiples en el

arbol tragueobronquial y presencia de adenopatias
mediastinicas. Se suele visualizar nddulos pulmonares y patron

intersticial perilinfatico.

Los rinones se afectan en el 4% de los pacientes, con masas

definidas o infiltracion difusa similar a la caracteristicas del EEC.
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3. CONCLUSIONES:

Aunque son entidades raras, existen hallazgos comunes
v signos caracteristicos por imagen que pueden orientar
al radidlogo para sugerir un posible diagnostico. El
papel del radiologo también consiste en guiar y realizar
procedimientos diagnosticos intervencionistas asi
como en el seguimiento y en el actual manejo

personalizado de nuevos tratamientos.
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