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Resumen.—La reticulohistiocitosis multicéntrica es una
histiocitosis de clase |l de etiologia desconocida,
caracterizada por el desarrollo de lesiones papulonodulares,
de coloracién eritematoviolacea, en la cara y el dorso de las
manos y los dedos predominantemente, junto con artritis
destructiva. Se ha descrito la asociacién con una neoplasia
maligna hasta en el 30 % de los pacientes. También se ha
descrito en el contexto de otras enfermedades, sobre todo de
etiologia autoinmune.

Presentamos un caso de reticulohistiocitosis multicéntrica
que desarrollé6 una erupcion eritematosa, maculopapular,
fotodistribuida, varias semanas antes del comienzo de la
sintomatologia tipica de esta enfermedad.
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INTRODUCCION

La reticulohistiocitosis multicéntrica es un tipo de
histiocitosis de células no de Langerhans, de etiologia
desconocida, que afecta predominantemente a la piel
ylas articulaciones!'. Las lesiones cutdneas consisten
en papulas yndédulos de coloracién eritematovioldcea
distribuidas preferentemente en el dorso de las manos
yla cabeza. Las mucosas se ven afectadas en la mitad
de los pacientes. Las manifestaciones articulares
consisten en una poliartritis erosiva y deformante de
manos, rodillas, mufiecas, hombros, codos y tobillo,
entre otras, que produce deformaciones residuales.
Una caracteristica importante de esta entidad es su
asociacion, hasta en el 30 % de los casos, a una
neoplasia maligna oculta. Microscépicamente, las
lesiones se caracterizan por un infiltrado de histiocitos
y células gigantes multinucleadas con presencia de
microvacuolas en su citoplasma que le dan un aspecto
muy caracteristico en vidrio esmerilado.
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M ULTICENTRIC RETICULOHISTIOCYTOSIS:
AS A FORM OF PRESENTATION
OF PHOTODISTRIBUTED ERUPTION

Abstract.—Multicentric reticulohistiocytosis is a class |l
histiocytosis of unknown etiology, characterized by the
development of papulonodular lesions with erythematous,
violaceous coloration, predominantly on the face and back of
the hands and fingers, along with destructive arthritis.
Association with a malignant neoplasm has been described in
up to 30 % of patients. It has also been described in the
context of other diseases, especially of autoimmune etiology.
We present a case of multicentric reticulohistiocytosis who
developed a photodistributed, maculopapular, erythematous
eruption several weeks before the onset of the typical
symptoms of this disease.

Key words: multicentric
dermatomyositis-type eruption.
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Se presenta un nuevo caso de reticulohistiocitosis
multicéntrica en el que las lesiones iniciales cursaron
con un exantema eritematoso fotodistribuido similar
al de la dermatomiositis. Aunque es infrecuente, esta
erupciéon similar a una dermatomiositis ha sido
descrita previamente?.

DESCRIPCION DEL CASO

Una mujer de 43 afos, sin antecedentes personales
de interés, presentaba una erupcién en forma de
dreas eritematosas con papulas, localizada en zonas
fotoexpuestas, incluyendo brazos, y parte superior de
espalda y térax de varias semanas de evolucién
(fig. 1). Las lesiones eran asintomaéticas. La paciente
habfa seguido tratamiento con dosis bajas de
corticoides orales, con mejoria progresiva, hasta casi
desaparecer. La biopsia cutdnea de una lesién del
escote mostrd un infiltrado histiocitario difuso, con
células gigantes, y signos de elastofagocitosis, que
ocupaba la dermis papilar y reticular, con alguna
célula de citoplasma amplio y de aspecto en vidrio
esmerilado. Al cabo de 2 meses desarrollé unas
lesiones en las manos, junto con una artritis de manos,
mufiecas, codos y rodillas. La paciente negaba la
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Fig. 1.—Exantema eritematoso previo al inicio de la sintomatologia
caracteristica de la reticulohistiocitosis multicéntrica.

ingesta de farmacos. Las lesiones cutdneas se
localizaban en el dorso de las manos ylos dedos, con
predominio sobre las articulaciones interfalangicas, y
en la regién periungueal. Clinicamente
correspondian a pdpulas y nédulos de coloracién
eritematovioldcea, de aspecto brillante, bien
delimitadas y duras a la palpacién (fig. 2). Se le
practic6 una radiografia de manos en la que se
observd una leve reabsorcién de las articulaciones
interfaldngicas proximales junto con geodas aisladas
en las falanges medias.

La analitica, con hemograma, recuento y féormula
leucocitaria, bioquimica hepadtica yrenal, fue normal.
Los anticuerpos antinucleares y el factor reumatoide
fueron negativos, y los valores de complemento no
mostraban alteraciones.

La biopsia de una lesién papulonodular de la mano
mostraba una tumoracién densamente poblada por
células que alcanzaba dermis reticular media.
Predominaban las células de citoplasma eosinéfilo, de
aspecto histiocitico (fig. 3), junto con células gigantes
multinucleadas con microvacuolas en su citoplasma
que le conferian un aspecto en vidrio esmerilado
(fig. 4). Los estudios de inmunohistoquimica
practicados mostraron positividad para el CD 68,

Fig. 2.—Lesiones papulonodulares, eritematoviolaceas en el dorso
de las manos.

Fig. 3.—Tumoracion densamente poblada de células de predominio
histiocitico (hematoxilina-eosina, x40).

Fig. 4—Célula gigante multinucleada con citoplasma en vidrio es-
merilado (hematoxilina-eosina, x180).

51 Actas Dermosifiliogr 2004;95(1):38-40 39



Serra-Guillén C, et al. Erupcion fotodistribuida como forma de presentacion de reticulohistiocitosis multicéntrica

mientras que la proteina S-100 y el CD 1 fueron
negativos.

El estudio con TC toracoabdominopélvica,
mamografia, y marcadores tumorales, as{ como la
exploracién ginecolégica yel estudio de sangre oculta
en heces, no revelaron la existencia de procesos
neoplasicos.

DISCUSION

La reticulohistiocitosis multicéntrica esuna entidad
de etiologia y patogenia desconocida. No tiene
prevalencia geografica; afecta predominantemente a
mujeres con un ratiomujer:hombre de 3:1 ysuele pre-
sentarse en la tercera o cuarta década de la vida. La
reticulohistiocitosis multicéntrica se encuadra en las
histiocitosis de clase II, 1o que anteriormente se de-
nominaban histiocitosis no X, que agrupa entidades
caracterizadas por la presencia de células no
Langerhans, por lo tanto S100 y CD1a negativos'. Esta
entidad consiste en una proliferaciéon de histiocitos en
la piel y el tejido sinovial.

Las manifestaciones cutaneomucosas suponen la
forma de presentacién en el 20-30% de los
pacientes'%. Si existe sintomatologia articular, como
en nuestro caso, hasta el 60 % de los pacientes acuden
a la consulta presentando las lesiones cutdneas carac-
teristicas. Consisten en papulas ynédulos, de pocos
milimetros a 2 cm de didmetro, de coloracién
eritematovioldcea, rojas, incluso marrén. Tienen una
superficie brillante, son duras a la palpacién y se
localizan de forma simétrica, sobre todo en las manos
yla cabeza, aunque también se pueden observar en
los brazos, el tronco y las piernas. En las manos se
localizan de manera muy caracteristica en la region
periungueal’, formando una imagen en collar de
perlas. En la cabeza aparecen principalmente en las
orejas, el drea paranasal yla linea de implantacion
del cuero cabelludo, produciendo una facies leonina.
Las mucosas estdn afectadas en un 30-50 % de los
pacientes, y son las localizaciones mds frecuentes, la
mucosa del labio yla nariz yen la lengua. En un 30 %
de los pacientes las lesiones son pruriginosas y en el
15 % de éstos, la sintomatologia es precedida de un
exantema eritematoso difuso fotodistribuido similar al
de nuestra paciente y que algunos autores han
descrito como similar al de la dermatomiositis®. Por
lo tanto, esta entidad debe incluirse en el grupo de
las dermatosis fotodistribuidas. Se ha observado la
presencia de xantelasmas palpebrales en el 25-35 % de
los pacientes.

En cuanto a las manifestaciones articulares,
suponen la forma de presentacion en el 40-60 % de
los pacientes. Se trata de una artritis simétrica,

poliarticular y destructiva, que en muchos casos se
diagnostica de forma errénea como artritis
reumatoide. Las localizaciones mds habituales son las
manos (7591 %), rodillas (65-74 %), hombros
(36-70 %), muiiecas (46-65 %), ycon menor presencia
las caderas, tobillos, pies y codos, etc.>3. Se produce
una destruccién del hueso y cartilago de las
articulaciones que origina una artritis mutilante en el
35-50% de los pacientes. Hasta el 30 % de los
pacientes presentan sintomas inespecificos como
pérdida de peso, debilidad muscular, mialgias, fiebre,
anorexia y adenopatias.

En la literatura médica se han descrito casos de
reticulohistiocitosis multicéntrica asociada a diversas
enfermedades como tuberculosis, sindrome de
Sjogren, lupus eritematoso sistémico, enfermedades
tiroideas, cirrosis biliar primaria, esclerodermia, o
mielofibrosis idiopdtica y la mayoria de autores
coinciden en sefialar que esta asociacion es casual®.
Una de las caracteristicas mas importantes de la
reticulohistiocitosis multicéntrica es la presencia de
una neoplasia maligna en el 20-30% de los
pacientes®*. Se han descrito casos de carcinoma de
pulmoén, estémago, mama, colon, cérvix, ovario,
mesotelioma pleural, ylinfoma, sin prevalecer un tipo
determinado de cancer. Por lo tanto, ante todo
paciente diagnosticado de reticulohistiocitosis
multicéntrica se procederd a descartar una neoplasia
en cualquier localizacién mediante una historia
clinica detallada, técnicas de imagen ylaboratorio. La
reticulohistiocitosis multicéntrica no se considera un
sindrome paraneopldsico, puesto que tanto la
reticulohistiocitosis multicéntrica como la neoplasia,
en caso de ser diagnosticada, siguen un curso
independiente y la curacién de la neoplasia no
produce mejoria de la sintomatologia ni curacién de
la enfermedad?*.
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