
Afectación ósea severa en reticulohis-
tiosis multicéntrica, una enfermedad 
infrecuente. A propósito de un caso. 

Severe bone involvement in mul t icen
t r ic ret iculohist ioc i tosis, a rare disease. 
A case report. 
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Resumen. La reticulohistiocitosis multicéntrica es una enfer
medad muy infrecuente que afecta preferentemente a indivi
duos de una edad media, y que se caracteriza por la aparición 
de nodulos diseminados en piel, mucosas, tejido subcutáneo 
y sinovial, xantomas, y afectación de pequeñas articulacio
nes de los dedos de las manos de apariencia similar a la artri
tis reumatoide, además de articulaciones de gran tamaño, 
principalmente hombros, caderas y rodillas, sobre las que 
sobreviene una artritis deformante y mutilante. Se presenta el 
caso de un varón de 55 años con afectación severa de hom
bros y caderas al que fue preciso recambiarle ambas articu
laciones coxofemorales. 

Summary. Multicentric reticulohystiocytoses is a rare syste
mic disease which affects middle age patients, manifested by 
gradual development of nodules in the skin, mucosa, subcu
taneous tissues and synovia, xantomas, and arthritis of the 
small joints of the hands, similar to reumathoid arthritis. 
Involvement of large joints as shoulders, hips and knees 
resulting in deforming and erosive arthritis. A case of a 55 
year-old patient is presented, with severe destruction of 
shoulder and hips requiring bilateral total hip arthroplasty. 

I Introducción. La reticulohistiocitosis 
multicéntrica es una rara enfermedad sis-
témica, de origen desconocido, que se ca

racteriza por la aparición gradual de nodu
los en el tejido subcutáneo, en mucosas, en 
la piel, sinoviales y en ocasiones en perios
tio y hueso, resultando en artritis erosiva y 
desfiguramiento del rostro (1,2). 

La biopsia de dichos nodulos en cual
quiera de sus localizaciones arroja siempre 
un resultado similar: células gigantes multi-
nucleadas e histiocitos con una apariencia 
del citoplasma "en vidrio esmerilado" se
cundaria a inclusiones lipídicas. La apari

ción de xantomas es bastante frecuente en 
estos pacientes, aunque su relación con el 
contenido lipídico hallado en los macrófa-
gos no está claro aún( 3-6). 

Es frecuentemente confundida con la 
artritis reumatoide, con la que presenta 
ciertas similitudes. 

La edad de aparición es variable desde la 
adolescencia a la senectud, aunque la edad 
media de los pacientes viene a ser de 43 
años, y el sexo predominante es el femeni
no en una proporción de 3 a 1. 

El cuadro clínico es de aparición lenta e 
insidiosa, suele comenzar como una poliar-
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Figura 1. Gammagrafía ósea que demuestra la hipercaptación de marcador radioactivo 
en la cadera derecha 

tritis seguida meses o años más tarde por la 
erupción nodular. La progresión de la infla
mación articular se acelera, desembocando 
en una artritis deformante, incapacitante y 
mutilante, que afecta a hombros, caderas, 
rodillas, además de pequeñas articulacio
nes, sobre todo de las manos, que es donde 
primero se suele localizar. 

Los estudios radiológicos revelan inde
fectiblemente una reabsorción de hueso 
subcondral, que da lugar a un ensancha
miento del espacio articular (7-9) 
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el de un varón de 55 años, con anteceden
tes de extirpación 14 años antes de lesiones 
sobreelevadas en ambos glúteos y región 
anal, que tras su estudio anatomopatológi-
co resultaron ser xantomas. A los pocos me
ses comenzó con un cuadro de dolor atrau-
mático de características mecánicas e impo
tencia funcional en la cadera derecha que 
cedió con tratamiento antiinflamatorio. 
Posteriormente, el dolor se reprodujo en la 
cadera contralateral, alternándose de nuevo 
con el de la cadera derecha por periodos. Se 
realizó gammagrafía ósea, que reveló hiper
captación a nivel de dicha cadera (Fig. 1). A 
los cuatro años del comienzo de los dolores 
ingresa en el Servicio de urgencias tras caí
da con dolor severo en cadera derecha e im
potencia funcional completa, diagnosticán
dosele fractura transcervical de fémur 
(Fig.2), por la que es intervenido realizán
dosele artroplastia total de cadera. Durante 
la intervención se biopsia un tejido anóma
lo, amarillento, de consistencia grasa que se 
encuentra yuxtaarticular, y que es enviado 
para su estudio junto con la cabeza y cuello 
femorales. En el informe anatomopatológi-
co se describen amplias zonas de necrosis, 
cúmulos de células xantomatosas y células 
gigantes junto a un componente inflamato
rio de tipo mixto, situadas en cabeza y cue
llo femoral y en las partes blandas circun
dantes enviadas para su análisis. 

Tras un periodo de tres años con dolo
res ocasionales en la cadera derecha, co
mienza con dolor en ambos hombros con 
aumento de volumen e impotencia fun
cional parcial de los mismos, que es trata
do con antiinflamatorios nuevamente, 
hasta que dos años después ingresa nueva
mente para intervención quirúrgica de re
emplazo articular sobre la cadera izquier
da, dado los dolores severos e incapacitan
tes que presentaba ya (Fig.3). Es interve
nido satisfactoriamente, pero a los dos 
meses de la intervención comienza con 
fiebre vespertina no filiada, VSG elevada a 
79, PCR elevada a 208,8 mg/l, anemia 
(10,5 gr/dl de hemoglobina), con título 
de ASLO normal. Llama la atención el 
nuevo aumento de tamaño de ambos 

Figura 2. Fractura transcervical de la cadera derecha 
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Figura 3. Deformidad ósea significativa en la cadera izquierda 
con reabsorción ósea de la región cervical y trocantérica 

Figura 5.. Imagen de RMN donde se aprecia rarefacción ósea significativa a nivel del hombro 
derecho, secundaria a la importante afectación 

hombros, no doloroso, que en el estudio 
radiológico y RMN muestra aumento de 
partes blandas con deformidad y múlti
ples erosiones en ambas cabezas humera
les y acromion (Figs. 4 y 5). 

El diagnóstico definitivo se realiza me
diante nueva biopsia a nivel de hombro 
derecho, resultando ser una reticulohistio
citosis multicéntrica, con afectación po-
liarticular. 

El paciente comienza con tratamiento 
quimioterápico reglado mediante ciclos de 
ciclofosfamida, adriamicina, vincristina y 
prednisona (CHOP), mejorando sustan-
cialmente su cuadro al presentar una remi
sión completa de la enfermedad. 

Discusión. La reticulohistiocitosis multi
céntrica es una enfermedad de origen des

conocido que presenta una afectación ósea 
y articular entre otras muchas localizacio-
nes. La deformación que puede producir a 
nivel del hueso probablemente esté en rela
ción con un desequilibrio de la actividad 
osteoblástica/osteoclástica, que provoca 
trastornos en la remodelación del hueso. 
Este desequilibrio puede producir un debi
litamiento de ciertas localizaciones propen
sas a fracturas, como es el caso del pacien
te que se presenta. La medicación quimio-
terápica y los tratamientos ortopédicos pa
liativos son, por ahora la única esperanza 
para estos pacientes, por lo que el trata
miento multidisciplinar en el que deben 
colaborar distintos especialistas (reumató-
logos, oncólogos, cirujanos ortopédicos, 
rehabilitadores, etc.) será el más adecuado 
para los mismos. 
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Figura 4. Imagen radiológica de afectación ósea en el hombro derecho 
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