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INTRODUGAO

A Doenca de Erdheim-Chester (DEC) é uma histiocitose de células
nao Langerhans, de etiologia desconhecida, descrita pela
primeira vez em 1930. (1)

Histologicamente, é caracterizada por infiltracdo difusa de
histiocitos em diversos tecidos, preenchidos por lipidios (aspecto
amarelado e espumoso), causando reacado xantomatosa ou
xantogranulomatosa local. (2,3,4)

A doenca é marcada pelo envolvimento sistémico, atingindo
0ssos, pulmaes, rins, peritdnio, sistema nervoso central e olhos.
O diagnostico da DEC ainda é considerado de exclusao e seu
prognostico depende da extensao do envolvimento visceral. (5)

RELATO DO CASO

Paciente sexo masculino, 66 anos, encaminhado a Santa Casa de
Misericordia de Sao Paulo com queixa de proptose bilateral
progressiva ha 2 anos. Refere antecedente pessoal de adenoma de
hipéfise, fibrose renal e hipertensdo arterial sistémica. No
momento do atendimento, exames tireoideanos normais.

Ao exame oftalmoldgico, apresentou acuidade visual em ambos os
olhos (AO) de 20/20, limitacao de motilidade ocular AO em todas
as versoes, medidas de exoftalmometria de base 100 mm de 32
em olho direito (OD) e 27 em olho esquerdo (OE), além de
ceratite puntata inferior AO e pressao intraocular de 18 mmHg OD
e 16 mmHg OE (Figura 1).

Ao exame de ressonancia magnética de cranio e oOrbita,
evidenciou-se proptose bilateral, associada ao aumento da
densidade de gordura orbital intermuscular (Figura 2).

Foi optada pela realizacdo de orbitotomia lateral direita com
envio de material para analise anatomopatologica (Figura 3).

A bidpsia revelou diagnéstico de Doenca de Erdheim-Chester, com
analise imuno-histoquimica BRAF negativo, assim como fator VI,
CD1A e CD68 negativos (Figura 4 e 5).

Ao exame de tomografia de térax e abdémen, observou-se
imagem hipoatenuante, com aspecto infiltrativo em ventriculo e
sulco atrioventricular direito e veia cava superior (sugestivo de
fibrose hialinizante) e fibrose renal (Figura 6 e 7).

Iniciado tratamento com corticdide em regressao (prednisona até

a dose diaria de 5 mg) e Metotrexate 8 comprimidos uma vez por
semana, uso continuo, além de acido félico. Optado pela nao
administracdo de Interferon.

Paciente apresentou melhora da proptose ocular bilateral, assim
como da limitacdo da motilidade ocular em todas as versoes
(Figura8e9).

DISCUSSA

0O acometimento ocular e de seus anexos na DEC pode ser a
primeira manifestacao da doenca sistémica.

Devido similaridade de sinais e sintomas quando comparada com
outras doencas orbitarias, é de extrema importancia uma
minuciosa bidpsia com analise imuno-histoquimica do material
coletado.

Exames complementares sao de suma necessidade para o
diagnostico da doenca, sendo a tomografia o exame de imagem
de escolha para analise sistémica.

0 envolvimento multidisciplinar de médicos de diferentes areas
se faz importante tanto para o diagndstico como para o manejo
terapéutico da doenga e suas complicacdes.

Apesar de ser um diagnostico de exclusdo, a EDC quando
rapidamente descoberta melhora, o prognéstico da doenca,
aumentando as chances de um tratamento bem sucedido.
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