@ @ f?@J :

- 24 UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
; S FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POST-GRADO

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL

“'RETICULOHISTIOCITOSIS MULTICENTRICA'!
A PROPOSITO DE UN CASO

TESIS DE POST-GRADO

PARA OBTENER EL TITULO DE
ESPECIALISTA EN DERMATOLOGIA
P R E 8 E N T A

DRA. DENNIS MARGOTH ROJAND FRITZ

DIRECTOR DE TESBIS:
DR, ERNESTO MACOTELA RUIZ

LIS CON
MEXICO, D.F. [I"A[.ZA or eagr 1987




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



-INDICE

INTRODUQCION.

ANTEQEDENTES nIBLIOGRAPICOS

SINONIMIAS
SINTOMAS Y SI0NO3

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

EVOLUCION OLINIUA

TRATAMIENTO
DIAGROSTICOS DIPEKRENCIALES: ouadropn;le2-3~4,
CAS0 CLINICO

DISCUSION

RESUMER DEL CASU
BIBLIOGRAFIA

oW ob e

10
12
13



-1

RETICULOHISTIOCITOS1IS MULTICENTRICA
1. INTRODUCCION

Ia reticulohistiooitoois multiodntioa segin Degos(l);
o8 un degorden raro caracterirado por nédulos mucooutaneos
¥ una vurisdad de signos y eintoman looales con histopato-
logfa tipica y odlulas gigantos multinuolesndsn, histiocitos
cuyo oitoplacma tiemo aspecto de vidrio esmerilado,la etio-
logfia de la retioulohimticoitosis multicéntricn me depcono-
ce, Muchap vecen las lspiones cutdneas preceden n la artri-
tin de 6 pases & 1 afic,

AMgunos autoren esfialan a Targett ocomo el primero sn
desoribir la reticulohistioccitomis multicéntrica en LBIT,
Fn 1912 Caroc y Senear sstudiaron un puotents con miltiples
tunores cutédneos e informaron le biopein del capo como gra~
nuloma reticulohistiocitario(2). Fo obatants la primera des
oripoién completa de la enfermeded es la hocha por Weber y
Fraudenthal en 1937 utilizando el termino de xantomatosis.
El smgundo omneo estudiado en 1944 corresponde e Portugal,
oon Fialho y Miliano quisnes lo designuron c¢omo histioccito-
matosie de cdlulan gigantes generalisado,

Algunos autores como Davies, Wood, Montgomery lo deno—
minaron reticulohisticcitoma, Johneson y Tilden lo demignn-
ron oomo granuloms raticulohistioccitarico y en 1952 Caro y
Senear{l-2)}, sugirisron el términc de reticulohieticcitoma
a la afecoidn papulo-noduler de la piel asociadn & manifes—
4aciones articulares, En 1954 Purvis y Helwing, dal Jnstitu
to de patologis de las Puerrans Armadass de Waphington, publi
oun 44 ejemplos Ae estup lesiones sin compromisc articular
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utilizando la ldonom:l.naci.én de grunuloma retioulchisticitae
rio, En el miemc afio Goltz y Laymon{Z2), proponen sepurar a
loa pacientes con lesiones solitarias o agcasas & sin com-
promiso articular del grupo ¢e los enfermoa con el eindrome
oompleto de altersciones cutdnens msooisdas n artritis. Pa
TR 6ate Wltimo grupo introducen el término de “Reticulolis
ticcitosim multicdémntrica”,

En 1957 Warin utiligs por primera vez pars la sntidad
cuténeo-artioular, 1la detiominacién de dermatosrtritis-lipoi
de(2). Por su parte ¥inkelman y Muller{2), desoriben sn —-
1963 aon el nombre ds "Histioccitoma Eruptivo Generalizado®,
a una afecoién reticulohistiocitaria benigna, caracterigada
por numerosas lesionss maculosas o tumoralesn, loocalizade en
tronco y dreap proximales de las extremidades cuys sstructu
re histolégica me enoontraba constituida por une imagen re-
Fresentade por acvmulos de célulms reticulares = histiooita
rias entre los haces coldgenos dérmicos. Con estps hallmz-
gas histoldgicos unidos £ la falta de una artritis destru-
ativa, ooncluysn qus ésta sntided ea difersnte a la retiou-
hintiocoitosis multicéntrica.

la reticulohistiocitosis multiaédntrica ha eido descri-
ta tanbidn bajo los siguientes términom:(3).
Dermatoartritis lipoide
Histiocoitomatosis de oélulas gigantes
Histicoitorlie de odlulas gigantes
Granuloma reticulohiseticoitario
Reticulohipticocitoais de cdlulas gigantens
Reticulohimticcitoma
Reumatismo lipoide
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Xantomatosis normocolesterolemica
Xantomatosis no diabética ovtansa
Heticulohistiocytosia

Reticulohimtiooitoma de odlulas gigantes
Lipoidosin qua mimulae artritis reumatoidea

SINTOMAS Y S1GNOSs

En baes a una revisién de Orkin,M; Golt=,H; Good,R;(4),
#e carsoterira por una erupoién de papulas y/o nédulos de
color amurillo a marrén, que se localira en dedos, WANOH,
antebrezos, oodo, espalda, torax, nariz, oreja, cuello, lam
lapionens mon reourrentea la morfologfa varia michoe con la
topograria. Las pdpulas como pliego predominan sn la frente,
sntreoge jo, mejillams, narix, aon de ocolor caatafio, 9n las
orejans las papulas eritematopas predominan en el bords ax-
ternc, y los nédulos en ¢l oonducto auditivo externa, en los
hombros les pdpulas al agruparse forman plaoas que wimalan
neurodermatitia loomlizads, en la espalda papulas ¥ nédulos
me apooian oon emoorinoiones miltiples y predominan en par=
te pupericr, fn abdomen sme presntan papulas y nédulos, en
la regidn saorococigea y glutes la coalescencia de papulas
y nédulos producen difunan placas liquenifiocadan,

La mucosn de labioms y lengus son de las mfn afeotadas
por pdpulas y nddulos, también la mucosa bucal, gingivul,
farings, laringe y esclara., Xantelasma se presntaron en trea
paciontes de los reportados en la literatura y no &8 ascoid
a 1a retioulohistiocitosis multioéntriom. Artritist lam arti
culaciones que mis frecuentements atace Boni manos de esta
los dedos, mufieca, hombros, pies, vertebras, articulaciones
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temporomandivular, la artritis produce deformidad usualmepn—
te flexural aoﬁr- todo eon dedos de manos con limitaoidn de
novimientos activos y pasivos. Sinovitia palpable en fdreas
interfalangicas distalee, dorso de manos, mufleocms, tobilloss
la artritis es Yan incapacitants que los pacisnten se ven
obligados a dejar su trabajo, lop dolores severcs de hueson
¥/o muscularss precedsn muohas vecea la artritis{l-5-6).

Ia artritis mutilante se presenta en 1 de 5 pacientea
con rsticulohipsticoitosis multiocdntrica, "manc sn lorgnatte®,
igus) grado da afeotmcidén en ples y ondera. La patogenia em
que inicialmente hay un acortamiento de los dedos oon des-
trucoidn del omrt{lazo de las nrtioulaciones interfalangi-
oas apf como el huaso mubartioular, la piel de lon dedos ow
torna redundante, floja en forma de plisgues, hay hipsraxten
sibilidad de laes articulaciones interfalangiocas, anquilosins,
deformidad permanente la ousl se presonta despude de los
trainta sflon, Quiptea tendinomos en la mufieca debido & 1la
infiltracién en la vaina del tenddn con degenerscldén quis-
tioal5-6).

Otros sintomas que pusden presantarse; pérdida de peso
en un periddo de 6 meses o varios afiom, fiebrs de 38,900,
qué coinocide con la exacervacidén de leeionsm en plel y alte
reoiones artiocularas, prurito, mialgia, artralgias, fatiga.
Pusden mparescer: linfadanopaties, hepatomegaliaam, esplenc-
megalisns, snfermedades ascoiadas: tuberculosis, Aimfuncidén
tiroidea.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS:t RAYO3 X.
03801 despineralizacién y Abmorcidn de la superfiocie arti-
oular del husso (con destruccidn del cartilago), con bordos
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netos y superficie articular amplia, pusde progresar a la
total dssaparioidén de la articulacidn, Rx de torax infiltra
oién pulmonny y linfadenopatise,

Otroms laboratorioss Anemia no espocifica, velocidad de
sedimentacidén globular aumentada o moderada, colestsrol nor
mal o aumentado an el 30% de los cuapos, inveraidén de la re-
laeién nlbumino—-globulina, eleotroforesis de proteinas no
hay ocanbioe caracterfsticom, contef de globulos blancos asin
slterscidén(7).

Hiatopatologfnj Piel: spldermis normal, dermis abundan
te colagena e infiltracién de histiocitos, capillaras dila-
tudos. Sinoviat lae biopeias reportadas por Bortz y Vincent
en la literatura no son diasgnosticanm, higadoi normal, hue-
sos) histicoiton, Médmla oneal normal {B-9=10).

Evelucidn olinicas Los lesiones en 1n pisl pusden acla
raras, remitir, sxacervarse, puoden dejar wmona de atrofim
residual(l}. La artritis en rRlgunos paocientas desnparecse,
otra mejora, sataoionnrss o progresar y llsgar a producir
matilacidn, 1l camos d# la literatura no evolucionaron, 4
cason de muerts por saxooms AXilar, oarcinomatosis, adeno-
caroinoma y caquexia progresiva(l).

Tratamisntor Para la artritis se da tratamiento sintp
mintico, salioilatons; y paru las lesiones proliferativas me
han eaayado medicamentons como la azatioprina, corticotera-
pia, radioterapia, pero sstos medicamenton no modifican 1la
avolucidnil-4}.



DIAGNCSTECQOS DIFERENCIALES DE LA HBTICULORIST;OCITOSIS KULTICENTRICAs

_|Enfermedad Fiel Siet,. eegueletich Radjosyaf{m |
RETICULOHISTIO-| Pdpulas y nfdu~ |Poliartritis Deetrucoién y
CITOSIS MULTI~ | los en pilel ¥y ensanchamiento
CENTRICA Eembranas DUCO-— de los espacics

Bsag, articulsres,

perdida de c¢art)
lago y reshsor=-
eddfn An hunso,

Hiptopatoloefs

Dermies infiltrs
da por hietioci-
toe, con oitoply
sra 8n kidrio
esmeriledo, PAS
(*‘)-

ARTRITIS REU-
MATOIDEA,

Nédulos subcuta~
neos, pépulas en
bords cubital de
antebrazo, espal
da, manos y redi
llan,

Artritis de artiq
culacionen inter
falengicas pro-
ximnlen,

Cateoporcais,

erosidén del cn
tilago que cu-
bre la superfi
cie articular,
con ensanchp~-

miento del ec—
pacio interart
aular.

1

%ecroaia fibri-
noide, rodeada
de cdlulas en

Jranuloma con

emprlizada, fi-
broblastos, his=-
tiociton, linfo-
pitoe.

LEPRA LEPROMA-
TOSA.

Pdpulan, paculas
placas en cera
hozbreos, piernas
fawcle leonina,
aneetenie, acortn
miénto de los
dedon.

Grunuloma de

la dermis, con-
sistente en hig
tiociton, l1in-
fooitos, célu-
lap plaematicas

'ousdro 1. (11-12-13-14).




DIAGNOSTICOS DIPEKENCIALES D¥ LA RETICULOHISTIOCITOSAS MULTICENTRICA:

—
infsrmadad Pilel biat. esgqueleticd Radiografia Histopatologfa
Quigte en la
sritsma nudoso, -
SARCOIDOSIS escaras, pdpulas| Poliartralgia |2uP*¥Tficie arti Granuloma epi

plecae, nédulon

cular de los
huespos peque=-
fiom.

teliode dermi.
CO.

XANTCMA DISEMI-
NADO.

Pdpulas naranja
o anarillae ©
tumor lebuledo
en la superficle
extensora de los
miambros

cdlulas eBpuURO—
sas 0 células
de Touton

PIRROLANTORA

Tumor que APaArs—
C8 ari Rrean oXp
pusstus de per-
BONESs TEYOIres,

aclitario de crp
cimients nodular

Tumor compussto
por fibrovolaato,
histiocitos, cd
lulas gigantes
mtltinuclendas,
linfocitom.

RETCULOHIST1OCI-
TO0eA SYLITARIO

Rodulo solitario
COLOT TO5R.

célulap grandes
48 bordes 1rreg-
gutares, nuocleo
lvesicular, lin-
rocitom P.meN,

Cuadro 24 111-12-13"14,0



DIAGNOSTICOS DIPERENCTALES DE LA RETICULOHISTICCITOSIS XULTICENTRICAt

Enfermedad Pisl Sist, esqueletico|Radiografia Histopatol opfsd
Red azulade, pd Defecto quiwmti- | masa reticular
HISTIOCITOMA pulas de color co en el hueso |y células hias-
ERUPTIVO GERERA[carTi®, que s oceipital, tiovitices.
LIZADO resuelven erxpon
taneaments.
Prolifersucidn

TUMOR DE CELU-
LAS GIGANTES DB
LA YAINA DEL

TENDON.

Solitario o 1li-
mitado mirero
de nédulos en
la vaina del teg
don o menbraha
sinovial.,

Hinchuzdén arti-
cular.

e hiatiocitoe,
células gigante
jrultinucleadas
fibroels, e¢ria-
talen deo colas-
tarol en los
enpacios arti-
culares y la
kaina tendinoesal

HISTIOCITOS1IS X
(Letter Siwe-
hand schifller
christian, grae
nulona eosino-
filieo).

F{pulas, leesio-
neés purpurican

placas con ulce
racidn, lesioned
parecidas R xan-
tomas,

Lagiones oseast
liticas, secues
troe, infilira-
cidn pulmonar,

reaccidn proli-
ferativa, célu-
lee de histio-
kitosis X, reamo
ién granuloma-
tosa, histiool
on vacuolados,

|

Cuadro 3. (11-12-13-14).



DJACKOSTICOS. DIPERENCIALES DB LA RETICULOHISTIORITOSIS MULTICENTRICA:
JBnfermsdad Pied Sist, asquslstico | Radiografia Histopatologfa
Noduloes o tum Infiltracién [élulas tipicas

AET1CULOSIS HIS]
FIOMONOCITICA

“rea dermicos,
locelizados 0
generalizados,
resolucién em=
rontensa.

pulmontar &n
algunos casos

le sarcoma de
la pisl, infil-
trado dermico,

PROTEIRO51S LI~
POIDE (Urbach~
Wiethe).

K{dnlos en 1la

faringe y oem-
branas muco=An
da la boca da

color amarillo
¢ warrén, nddu-
los oen la cara
articulaciones

Material hiali-~
no extracélu-
lar an toda la
dermis, PAS (4

LIPOGRANULOMA-
TO51S DISIMINA
DA(Parber) .

Granuloma subeud
taneo y periart}
cular.

{isticcitos an
o articulacidén
houmulacidn de
eélulas espumo-
zae, PAS (+).

;Cuadro 4. (11-12-13-14)e
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11.=CAS0 CLINICO PATOLOGICO.

Pacisnte de mexo masoculinoe de 21 afios da adad cuyé padsci-
misnto lo inioié a loa 10 afion, siendo valorado por prime-
ra vez en ol haaspital de Pediatria del Centro Médico Nacig
nel en 1976. Sin antecedentea familiarea de importancia ¥
personales de haber padecido tiebre reumdticn s los 5 aflom,
1a ocual fué tratada con penicilina con busna evoluoidn,

Depde su inioio el vadecimisnte ae caracterizéd por le-
#icnes maculopapulares pruriginosas que comprometian mieme
bros inferioras con sdemn ¢ hipertemia haciéndope diagnoa—
tico de "Neurocdermatitis®, para la cual recibiéd manejo oon
prednisona, difenhidraminn, aelfaminopiridina, preantando
ligera msjoria.

En 1976 fué revalorado sn el Hospital de Pediatria del
Cantro mddico Nacional, enoontrantose dermatomis diseminada
polimorfa caracterirads por la preasncia ds pipulas de dia-
metro variable, zona de liguenifiocacidén, descamaolidén qud
compromstidn prinoipalmente torax anterior y posterior y
extremidmades. 30 encontré ademdis hspatomegalia de 5XScms
por debajo del reborde coatal derecho, adenopatias axila=
rea o inguinales durmas y dolorosias las cuales desnparocite
ron sxpontaneamante., Je practiod blopsia ganglionar la cual
montrd linfedenitis e hiperplasie del tejido raticular,

Posteriormente presentd palider marcada ds tegumentoe,
infiltracidn de cara y pabsllones auriculares, alopaecia de
cajas, por 10 que se hace disgndetico olinico de Lepra, Al
tistpo we realisan radiograrfam de colunna y miembros ma-
periorss e inferiores, en lum cuales se svidenoié aumento
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ds 1n articulacidn motacarpofalangica o interfalamgicas,
desmineralizacidén de ouerpos vertebralss. Lo biopsis ds pa-
bellon aurioular, rsportd infiltracidn granulomatosa oréni-
ca, la biopsis hepatioa fud normul, la biopnim ds pisl mon-
trd hiperqueratosis, spidermis delgeda ¥ aplanada, dermis
con premencia Ae himtiocitos, min actividemd mecrofdgicn al-
redsdor de los anexoa. La impresién patologios fud dae
Disoreto infiltrado histicoitario dermioco y sin bacilos aci
40 aloonol resistentes, bilopsim de musculo normal, OLrOB-—-
sxamenas méduls osea’l wnorsocelulad con romocién wosinot{li.
ok, electroforesin de proteilnas con aumento de la fracoidn
globulina, inversidén ds la relacidén albumino-globulinn, Ve
locidnd deo pedimentacidén globuler aumentada, anticuerpoa
antinuolearsns, faotor reumatoideo, proteina ¢ reactiva ne-—
geativos, baoilo acido alcohol resistente negativo, colLem=
torol bajo, PPD negativo, inmunoglobulinae G y M aumentadan
oon dismimucidn del complemanto, Con ostos datos se funda-
mento el diagnfetico de Retioulchipticoitosis Multicédntrios
y 8¢ mansjc ocon asatioprina y prednimona,

En 1986 fud valorsndo sn el JSorvioio de Dermatologim ¥y
Micologia médion del Hoapital Usneral "Bernardoe Sepulveda®
dsl Centroc médico nmcional, encontrdndoss pacisnte con
adad aparente menor a lan oroncligica, palider tegumentmria
generalizada, fascie cuchingnoids, se ensontré ademfs vello
axilar ¥ pubiano spoano, los geniteles evidenoiaron prepu-—
cio redundante, bolsas escrotales con piel engrosadia ¢ hi-
pertréfion, tentioulos ds 5x3x2 cms de diametro, de coneip
tencin ligsraments blandan, epididimos nipertroficos

Dermatosiss generaligada, polimorfa que compromete oa-
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rai mejillas, mentdin, lobulos de orejas, caracterizada por
nédulos y pdpules de Aimmstro variablas, da color rosa,
produciendo sn lobulos de orejes infiltracionesi ademds com
promets cusllo, torax anterior y posterior _figura 1), qué
ae osracterisa por la presencia de pdpulas y nodulomj en
mismbros superiores (brazos, antebrazos, mancs), lesicnes
papulosis, nodulares, En superficies exteonsorus de antebra-
£08 pPlacas eritematopam \figursa 2}, en plieguss antecubita=
les miltiples pdpulas y nédulos de diametros variables(fig3).
Pisl de manos caracterizada por la presencis de nédulos,
pdpulans, piel rugosa, liqueniricada, aumsntd de lap artiou-
lacionss interfalangicas proximales y distalea (fig 4).

En miembros inferiores, papulas, nédulos, piel liquenifica=
da, huelles d¢ rescado, ronchas y edemn,

Se practiod radiograrfi de torax la que me raportéd nor
mal, seris omsometastdaiom: en la simfimis del pubis se
spouentra disminucion de la mineraliracidn, incrsmentado
sus sespacios, bordes irregularss, que se traduce como reab
sorcoidén suboondral, fix de ooiLumna anteroposteérior y compa-
rativas se peporta las partes blandos adyacentos a las arti
oulacjonas anterfalangicas de practicamente todos los dedos
de la wano as obsorvan aumsntadon da voluman y densidad o0=
mo me ve en los pacientes con artritis reumatoidea en mu
fame inicial, no hay alteraciones omteoarticulares a exep-
oién de Almoreta casteoporosim.

En la biopsin de piel es identitrican la epidermis sin
cambios, con acimulos en dermis superficinl y medias de him
tlooitos perivasculsres y en el interaticio de ia colagéna
superior{fig 5). En la microscopia slectrdnica ss identiri
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caron 1os histicoitos con citoplusma abundante, con Liposo
mAm tanto en 1o porcicn central come en la perirérioa aon
#L mistama retiouloendoplasmico rugoso, bien desarrollado,
asi{ como el aparata de Golgi. NO hay cuesrpos raguetoides
¢ouerpos de uirberock)., ElL miclac es grande se identifica
la herradura en su contorno tipico, con sotividad por 1a
presenoin de suoromatina en la vecindad de la mambrans nu-
olera interna. Los entudiocs de miorcmcopfa de luz y eleotro
nios confirman el diegnfistico de Retioulohistiooitonis mil=
tiodntrion.

Otros datos de laborutorioss Hemoglobina 14.5gm/dl,
velocidad de sedimentacidn globular aumentudn, colesterol
ds 198 mgr/Aal, inmunoglobulinan Gt 250~3400 mgr/dl, IgM;
200-10%0 mgr/al, lgis ‘70-800 mgr/al, IgE;3700 mgr/dl, fao-
tor reumatoideo, antiouerpes antinucleares, bacilo acido
sloohdl repistente on orina, esputo, gastrico, negatives,
coprologicost E,ooli, OG.lamblia, T.trichuris, Iodoameba bum
chlii, B. nana.

La médule épes mostré hipercelularidad +++, con hiper—
plasia de las tres ssries predominando la blmaca qué madu—
ri hasta neutrofilos y eosinofilos, FSHij0.30 mgr/ml, LHj
1.6 mgr/ml en suero, testosterona y B2 normules.

Durante la evolucifn de lan dermatoois, he habido perio-
dos de remisién y examcorvaoidén de las lepiones en plel.

s 10 niré prusba de eatimulncidn de hormons LH-}E (100 mi-
orogramon), obtenifndops popteriorments incremento en su

¥#llo oorporal (barba y lablo superior), Anoremente en al
grodor de la piel del escroto, no se apreclan cambion en oL
oontenido escrotal, La valoracién de lams caracterfsticem
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desl daamollq asxual se obtuve un Tanner III, Con la enti-
mulacién de hormona me obtuvd ingremento en los niveles ba-
sales de LH=RH, piste voces mp de Lo normal y de PSH, tros
vaces més qus lo normal, los niveles de testontercna y E2
normalen,

El manejo ha conpistido en Azatioprina de 50-100 mgr
dlario, glucoocortioocesteroiden en dosip de 100 mgr-10mgr =
oon reduccidn de meuerdo & la evolucién de la dermatosin,

DISCUSICN

El oamo aqui reportado es el primerc oon diugnd’atiao
de Reticulohimticoitonis Multicéntioa sn Méxioo; qué se
preanté sn un pacients meptizo del sexo muoculino y que ne
iniocid m 1la edad de 10 efice. M lasp publicaciones oo nefin-
la gue spta entided an mds fracuents sn el sexo femenino
en una proporeidn de 20 mujeres y 13 hombres. A difoerencin
de 1o que 88 ha eporito en nuestro pacleante no existisron
antscedenten familiares ni de afecciones apociadas como la
enfermedad de Cloter, tiroiditis, tirotoxicoais.

s interesante seflalar que las primeras lesoiones gque
ne datoctaron en sstes capo fuercon de tipo artioular y solo
poatericrmente se amcciaron lesiones cutansan, En articule-
ciones se obeervd artralgia o lms cuales se asociaron des—
pufs lesicnes maoulo-papulares en miskbros inferiores muy
pruriginosae que se ligquenificaron por lo que inicialmente
8o hizo diagnc;atioo de "Neurodermatitis". Fatae lesiones de
1la piel han sido polimorfam: pdpulas, maculas, placan srits

matosa, liquenificaoidn y urticaria con pericdos de remimidn

¥ exacarvacidén. ElL prurito que he sido importante produjo el
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deearrollo de adenopatiss sxilares # inguinales en relacidn
oon la intensidad de este eintoma; el prurito, durants su
svolucidn que produjo placas Ainfiltradas en pabellones auri
cularses y oars que en ocasiones hixo adquirir el aepecto de
"fapocie leonina™.

Durante au evolucién ha mide eppacimlmente interesanta
el aspecto de lae manose, con piel liquenifiocade y con kepeg
to elantdtico, asf aomo la flecider de las artioulmciones
que junto gon el maepecto de la piel dan a las extremidades
sl aopecto de "manos de poliohinela™. A diferencin de 1lo
que ases desoribe en algunos camos las leaiones de la piel no
han desaparscidoe déspuds de 1l aflos y el appscto de pi‘ol
panil de lams manop se ha exagerado con sl tiempo slendo unc
de los datos olinicos que mds llama la atencién.

En los estudios ra.diolo'gicoe mostraron en ente pacients
aumsnto del eapacio de 1l ainfieis del pubis con reaccién
suboondreal como ha aido reportada por nlgunce autores{4).
Teniendo an cuenta que el tratamisnte reoibide durante va-
rios afios ha pido a base de glucocorticoides, como las leo-
siones de cetepporosis en columna ¥y mancs son seguramente
ssoundariae.

La Reticulohimticcitoais Multicéntrica ss caracterisa
alinjoamente por lasiones cuténoaa, poliartritia fundamen=
talmente no siendo conetante las manifeatacionea poliviece-
rales. En nuestroc caso son eapsoialmente importantes las
manifestaciones nuta’neau y de poca envergadura las artiolsr
larsas y no se ha deteotado atagque visceral. la imagen his-
tolégica corremponde sn smte pacisnte a lo que Civatte{ls)
clasifica dentro de las proliferacionss histioccitarias be-
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nignas diseminades aon unk imagen tipica con infiltrado der
mioco compuesto por linfooiltos dispuemtop alrededor de od-
lulas histicoitarias, Bstos histiooitos con citoplasma en
vidrio esmerilado y PA3 {+), moatraron las caracteristican
propiap de la reticulochistiocitosie muliicéntricn en micro-
Bcopis elsotronica. Pussto que no ha habido manifestmoion-
s viscerales, las biopaime tomadas ds misoulo, higndo son
nagativas,

Como se ha mencionado anteriormants la snfermadad del
pacients ha evolucionado durante lliuﬁon, ¥ lo mds relevan
te ha sido la sintomatologila cutdnea miy eapecialmante pru
rito, liquenificacidn y lesiones urticaroides, que sn un
prinoipio inolunive hicieron penemr en Neurodermatitim.

El tratamiento inatituido en buss A lo descrito por Degon
(1), gluccgorticoide y aratioprins han tenido mcoién sn 1a
avoluoidén de la a}tritil y mantienen en un estado acsptable
2am lemicnes cutineas} ¥y han producido un retarde sn le mR-—
durez ssxual, Aunque no sxistsn manifastuoionem clinicne
que orienten al desarrollo de tumorss malignom ol pacients
tiene un pronaaticc delicado tanto para la funcidn articus
lar como para la vida en base# a las series publicadas{l-}-
T-9).

RESUMEN1

Se demcribe &l primer cmeo de Reticulchimtiocitosis
Multiodntricmn, estudiado en México, e&n un pacients del msexo
masgulino de 21 afios de edad ¥ en ¢l cual las manifestacio-
nes clinicas fueron basicaments de tipo sutinso y articular
oin haberass dempotrado hasta 8l mo ento atague visoeral,

Bl manejo con glucocorticoiden y atatioprina ha sido satis-

faotorio.
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Pigura 1., Pdpulas, nédulos en meji=
llas, orejas, cuello, torax, abdo-—
men, brazo,.




Figura 2, Bn superficiam sxtensoras de
antebrazoas, placas eritematonas lique— gues antscubitalesn,
nificadas,



Pigura. §,Piel de menos rugosn, liquenificada oon

pépulas y néduloa, aumento y ensanchamisnto de las
articulaciones interfalangicans proximales y dista-
len., Notese el nspeoto atréfico de la pilel como ds

"visjo",
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Pigura 5, Miuroaoupiu de luzt opmnmin ain cambioa. con aofle
mulos en dermis supsrficiul y medis do histliocitos perivamouw
lures y en 8)l internticio de la ooldgena auperior.

F"-} 1‘

Pigurs 6, Microscopis Electronica: Histiocito que presenta pro
longaoiones digitiformes del citoplasmai con lisoscomas tanto
en 1a poreidn central como an 1lu psriférica, el nlcleo presan-
ta hendidura en su contorno con sucromatina en la periferis de
1l membrams nuclear interna,
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