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Resumen

Las reticulohistiocitosis fueron descritas en 1982 por Goette y
sus colaboradores; refieren tres cuadros clinicos relacionados:
reticulohistiocitoma cutdneo solitario (caracterizado por una
lesién nodular cutdnea dnica, generalmente en la cabeza o
cuello), reticulohistiocitosis multicéntrica (RHM; con lesiones
cutdneas midiltiples, artritis y, en ocasiones, otras manifestaciones
internas) y reticulohistiocitosis cutdnea difusa (erupcion papular
en cara, tronco y extremidades que confluye en placas, sin
evidencia de afeccion articular o sistémica). La enfermedad
se caracteriza por artritis destructiva y mutilante, cambios un-
gueales, adenopatas, infiltracién linfocitica visceral asociada a
lesiones papulonodulares en la piel debido a una proliferacion
de histiocitos y células gigantes multinucleadas. La RHM progre-
sa hacia artritis mutilante en 45% de los casos, en comparacion
con 5% para las artritis reumatoide y psoridsica. Reportamos un
nuevo caso de reticulohistiocitosis multicéntrica en Ecuador y
realizamos una revision de la literatura.

INTRODUCCION

a reticulohistiocitosis multicéntrica (RHM)

tiene miltiples sinénimos en la litera-
tura; dentro de ellos se mencionan «histio-
citosis de células gigantes», «dermatoartritis
lipoide», «reticulohistiocitoma gigantocelular»,
«reticulohistiocitosis de células gigantes», «xan-
tomatosis cutanea no diabética», «xantomatosis
normocolesterolémicay.” Pertenece al grupo
de las reticulohistiocitosis, por lo que algunos
autores la definen como presentaciones dentro
de un mismo espectro de enfermedad.* El
padecimiento es de comienzo insidioso y curso
progresivo; 40% de los casos comienzan con
sintomas articulares, 30% con sintomas cuta-
neos y 29% con ambos.>** Las manifestaciones
clinicas son variadas: incluyen afeccién muco-
sa, cutdnea, articular e, incluso, sistémica.’ La
RHM ha sido asociada a muchas patologias,

ABsTRACT

Reticulohistiocytosis were described in 1982 by Goette et al,
who referred three related clinical pictures: reticulohistiocytoma
skin alone (characterized by a single cutaneous lesion, usually in
the head or neck), multicentric reticulohistiocytosis (RHM; with
multiple, arthritis, skin lesions and sometimes other internal
manifestations), and diffuse cutaneous reticulohistiocytosis
(papular rash on the face, trunk and extremities that forms
plaques, with no evidence of joint or systemic disease). The
disease is characterized by destructive and mutilating arthritis,
nail changes, lymphadenopathy, visceral lymphocytic infiltration
associated with papulonodular skin lesions due to a proliferation
of histiocytes and giant cells. The RHM progresses to mutilating
arthritis in 45% of the cases, compared with 5% for rheumatoid
and psoriatic arthritis. We report a new case of multicentric
reticulohistiocytosis in Ecuador and we review the literature.

aunque diversos autores coinciden en que la
asociacion es casual.? No existe tratamiento efi-
caz para la RHM; existen médicos que sugieren
que la intervencion farmacolégica en la RHM
no cambia el curso clinico de la enfermedad;
hay varios reportes con numerosos farmacos,
con resultados variables.*”

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de una mujer indigena de 58 afios, con
antecedentes patolégicos de tuberculosis pul-
monar a los 35 anos, con tratamiento antifimico
completo. Consulté por un cuadro clinico de
un mes de evolucién caracterizado por lesiones
nodulares eritematoviolaceas que iniciaron
en la cara y el pecho, y se diseminaron hacia
las orejas, tronco y extremidades; causaban
prurito, algunas se ulceraron; se acompanaban
de dolor articular intenso de manos, rodillas y
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columna que dificultaba la deambulacion. Presentaba,
ademas, una pérdida de peso de aproximadamente 10
kg en un mes, acompanada de anorexia.

Exploracién fisica: Dermatosis generalizada caracteri-
zada por nédulos duros a la palpacion, aislados; algunos
se agrupaban en la cara, el pabell6n auricular, el térax
y las extremidades. Algunas lesiones estaban ulceradas
y dejaban el drea denudada, con costras melicéricas
(Figura 7). Revisién de aparatos y sistemas: Adenopatias
inguinales bilaterales, no dolorosas; no presentaba visce-
romegalias. Pruebas complementarias: Leucopenia 3000,
TSH 7.31 pg/dL y VSG 29, aumentadas. PPD: negativo;
densitometria 6sea: osteoporosis severa. FR negativo. Se
realizaron radiografias con los hallazgos descritos en la
figura 2. Radiografia de térax: no evidencia patologia.
Histopatologia: El examen histopatolégico mostraba
granulomas de células de Langerhans CD68 positivos (Fi-
gura 3). Evolucion: La paciente ingresé a hospitalizacién
por su mal estado general; durante su estadia se realiz6
tomografia simple y contrastada toracoabdominal, donde
se reporté masa tumoral hepética. Con este hallazgo fue
transferida a oncologia, donde su diagnéstico de ingreso
fue masa tumoral hepatica; se intentaba establecer si el
tumor era primario o metastdsico, pero los andlisis no se
llegaron a concretar porque la mujer fallecié a los pocos
dias del ingreso al servicio.

Figura 1. Nodulos diseminados en la cara y extremidades, algunos
ulcerados.

Caso cLiNIco / TERAPEUTICO

DISCUSION

La reticulohistiocitosis multicéntrica (RHM) es una his-
tiocitosis no langerhiana perteneciente al grupo Il de
histiocitosis; se caracteriza por la proliferacion local de
fagocitos, segtin la OMS." Es un raro trastorno del que se
han descrito hasta el 2014 mas de 200 casos.”® A nivel de
la piel, se presentan lesiones papulonodulares que pueden
estar acompanadas de sintomas generales inespecificos; en
el 45% de los casos se acompanan de artritis destructiva

Figura 2. En la radiografia del pie izquierdo se observa una disminu-
cion del espacio intermetatarsiano y signos de osteoporosis severa; en
la radiografia del radio se observan erosiones lineales en la didfisis.

Figura 3. Epidermis respetada, dermis ocupada por histiocitos epite-
lioides rodeados de linfocitos y células gigantes multinucleadas con
formacion de granulomas de células gigantes de Langerhans; estas
células son PAS negativo, coloracién Zielh negativa y BAAR negativo.
Tincion CD68 positiva, que muestra positividad difusa para células
histiociticas.
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y mutilante.® Otros signos son adenopatias, visceromega-
lias (gracias a la infiltracion linfocitica visceral) y cambios
ungueales, pero estos no son constantes. Muchos de los
casos presentados se relacionan con una enfermedad
subyacente.’ La patogénesis de la RHM sigue siendo
desconocida.” Sin embargo, se sugiere que la enfermedad
es el resultado de una respuesta inflamatoria a estimulos
variables, que incluyen radiacién ultravioleta, traumatis-
mos, neoplasias e infecciones. Existen datos que aportan
a una base inmunolégica donde intervendria el factor de
necrosis tumoral alfa (TNF-q).1213

El cardcter principal es la proliferacién local de los
fagocitos secundaria a un factor desencadenante no co-
nocido que produce un desorden en la funcién celular y
favorece un estado proinflamatorio.’ Afecta de manera
predominante a mujeres, sobre todo en la cuarta década
de la vida." Clinicamente, se caracteriza por nédulos de
afectacion mucocutanea vy artritis; también puede acom-
panarse de sintomas generales. No hay alteraciones de
laboratorio especificas y los hallazgos de imagen pueden
evidenciar cambios articulares inflamatorios y erosio-
nes,’'® como en nuestro caso. El diagndstico en nuestra
paciente se realiz6 mediante el estudio histopatolégico
de las lesiones cutédneas que demostraba la presencia de
histiocitos gigantes multinucleados con citoplasma claro
en vidrio esmerilado, positivos a tincion CD68."

En el contexto de nuestra enferma, con lesiones no-
dulares y artralgias, nuestros diagnésticos diferenciales
cutaneos fueron sarcoidosis, linfomas y xantogranuloma
necrobidtico diseminado. Todas estas patologias fueron
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descartadas con base en la histopatologia, ya que en la
sarcoidosis se observan granulomas sarcoideos y con pocos
o ningunos histiocitos, el linfoma muestra ausencia de
atipia en los linfocitos y el xantogranuloma necrobidtico,
ausencia de necrobiosis.

Desde el punto de vista articular, habia que diferen-
ciarla de la artritis reumatoide, que se pudo descartar por
la presencia de lesiones cutdneas y porque generalmente
el espacio interarticular esta aumentado y no disminuido,
como ocurrié en nuestra paciente; ademas, el FR fue
negativo.

CONCLUSIONES

Consideramos que nuestro caso puede pertenecer a re-
ticulohistiocitosis multicéntrica reactiva a una infeccion
previa, como la tuberculosis, y paraneoplésica, ya que
nuestra paciente fue diagnosticada de una neoplasia he-
patica." No existe tratamiento especifico para la RHM;
la intervencion farmacoldgica puede mejorar la sinto-
matologia, pero no cambiar el curso de la enfermedad.
Hay reportes aislados de buena respuesta a diferentes
esquemas terapéuticos.”'®"
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