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Resumen

Objetivos. Describir la afectacion organicay respuesta metabdlica tras tratamiento dirigido através del PET-
TC en pacientes diagnosticados de Erdheim Chester.

Material y métodos: Estudio observacional y descriptivo de una serie de 3 casos de pacientes afectos de
enfermedad de Erdheim Chester (EC) diagnosticados anatomopatol 6gicamente entre 2012 y 2018. Serealiz
PET-TC de cuerpo entero con 18F-FDG previo al diagnostico y de seguimiento para evaluar la respuesta
orgéanica (disminucion, estabilidad o incremento de nimero de érganos) y desde € punto de vista metabdlico
(disminucién, estabilidad o incremento del grado de captacion glicidica).

Resultados: Se incluyeron 3 casos (2 hombresy 1 mujer) con edades entre 42 y 78 afios. Entre los hombres,
uno de ellos presentaba af ectaci 6n extraparenquimatosa fal co-tentorial, renal izquierda, vascular y medular
Osea al diagnostico. Seinicid tratamiento con IFNpeg, con un PET-TC de evaluacion alos 9 meses que
mostro reduccion del grado metabdlico de lalesion falco-tentorial (SUVmax 20,4, previo de 34,1) y region
diafisariafemoral proximal bilateral (SUVmax derecho 3,1 eizquierdo 4,2, previo 3,5y 4,9
respectivamente), con aumento metabdlico en regidn trocantérica bilateral (SUVmax derecho 6,5 e izquierdo
10,1, previo 2,8y 6,6 respectivamente). El segundo de |os hombres, presentaba af ectacion de aorta torécicay
abdominal, periadrtica, ramas viscerales, ambas iliacasy leural bilateral, iniciando igual mente tratamiento
con IFN. A los 6 meses serealiz6 el PET-TC de evaluacion mostrando persistencia del hipermetabolismo en
las mismas zonas afectadas pero con menor intensidad glicidica. La mujer tenia afectacion aorticay
periadrtica, cardiaca, esplénica, rena y 6sea (huesos largos). Tras un mes de tratamiento con IFNpeg se
objetivd una disminucion global del grado de captacion de FDG (SUVmax 8,85 a 6,34 en segmento proximal
de aorta descendente, SUVmax 11,4 a 9,5 en margen lateral de la auricula derecha). Asimismo se objetivo un
incremento del componente de partes blandas de aorta toracica ascendente y cayado.

Discusion: Laenfermedad de EC es una histiocitosis no Langerhans muy infrecuente, con pocos casos
descritos en laliteraturay cierto predominio de hombres respecto mujeres, coincidiendo con nuestra serie de
casos. Respecto a metabolismo glicidico, en los tres casos la respuesta a tratamiento fue positiva, con una
disminucion global de la captacion glicidica en las zonas afectadas, si bien se objetivo estabilidad respecto €
nimero de drganos, con un discreto incremento de partes blandas periadrticas en uno de los tres casos. Este
ultimo caso se podria explicar por la precocidad del PET-TC de reevaluacion, que tuvo lugar 1 mes posterior
al inicio del tratamiento. Asi, parece que el PET-TC con 18F-FDG podria ser una buena herramienta tanto
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para el diagnostico (afectacion caracteristica multiorgénica con el denominante comin de af ectacidn Osea,
seguido de larenal y la vascular) junto con la confirmacion diagndstica anatomopatol 6gica, asi como para el
seguimiento y valoracion de respuesta al tratamiento. No obstante, la poca prevalencia de la enfermedad
dificultala estandarizacion de protocol os para valorar dicha respuesta. Con nuestros resultados parece
razonable realizar un PET-TC previo a inicio del tratamiento y posteriormente alos 3-6 meses, no antes, ya
que podriainducir ainterpretaciones erréneas y cambios en el tratamiento innecesarios.

Conclusiones. Laenfermedad de EC es una enfermedad poco prevalente. El PET-TC 18F-FDG tiene un
patron de afectaciOn caracteristica, aunque es necesaria la confirmacion anatomopatol égica. La captacion
glicidicaes Util paravalorar las respuesta a tratamiento incluso en las fases iniciales (3-6 meses
postratamiento).
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