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Mastocitoma Cutaneo: presentacion inusual.

CARMEN E. KANNEE', CARMEN LOPEZ 2

Resumen:

El mastocitoma cutaneo es una forma de mastocitosis con compromiso exclusivo de la piel,
el cual se presenta generalmente como una lesion Unica en el cuello, el tronco, los brazos y las
piernas. Las caracteristicas tipicas son la de un nédulo color marrén rojizo o amarillento, de
consistencia gomosa, la superficie con aspecto de piel de naranja, y signo de Darier positivo.
Se presenta un caso en localizacién no frecuente digital, sin piel de naranja, y signo de Darier
negativo, lo que causé confusion clinica. Se realizé el diagnostico final mediante el estudio
histopatologico.

Palabras Claves: mastocitoma cutaneo, Signo de Darier
Cutaneous mastocytoma: unusual presentation

Abstract:

Cutaneous mastocytoma is a type of mastocytosis compromising the skin exclusively, which
generally presents as a unique nodule, located on the neck, trunk, arms or legs. The typical
clinical characteristic are brown to red or yellowish color, “peau d’ orange” appearance, rubbery
consistency, and a positive Darier sign. We present a clinical case with an infrequent anatomic
distribution, abscence of “peau d' orange” appearance and neative Darier sign, causing clinical
confusion. The diagnosis was made by the histopathologic study.
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Introduccion

Las mastocitosis son un grupo heterogéneo de enfermedades poco frecuentes caracterizadas por
la proliferacion clonal e infiltracion de mastocitos en uno o mas érganos del cuerpo, principalmente en
la piel, la médula dsea y el tracto gastrointestinal’. Segun este concepto se pueden clasificar en formas:
cutaneas puras y sistémicas en las que estan comprometidos érganos internos, las cuales pueden cursar
con o sin compromiso cutaneo y con o sin malignidad hematologica'.

Aunque se puede diagnosticar cualquier forma de mastocitosis en nifios, en general son
exclusivamente cutaneas y el compromiso de érganos internos es muy raro, a diferencia de los
adultos™.

Tradicionalmente las mastocitosis cutaneas se sub-clasifican en tres grupos: la forma maculopapular
(anteriormente urticaria pigmentosa), mastocitoma solitario de la piel y la mastocitosis cutanea
difusa’?#. Esta clasificacién no describe ni incluye completamente todas las variantes clinicas dentro de

Dermatol Venez « Vol.54 - N°2 - 2016

37



CASO CLiNICO

las mastocitosis cuténeas, lo cual puede tener repercusion en la
evolucién y prondstico, por lo que actualmente esta en discusién y
se proponen modificaciones®.

En una revision sistematica de 1.747 casos de mastocitosis en
nifios, la forma méas comun fue la maculopapular (75%), seguida del
mastocitoma (20%) y muy raro la mastocitosis cutanea difusa (5%)°.
La forma macular telangiectatica (anteriormente telangiectasia
macularis eruptiva perstans) esta descrita como casi exclusiva de los
adultos y es controversial su existencia como entidad separada
dentro de las mastocitosis cutaneas?.

El mastocitoma cutdneo es tipico de la edad pediatrica. Se
reporta sélo en forma aislada en los adultos®“. Puede aparecer
desde el nacimiento hasta los primeros meses de vida. Se presenta
como un nédulo rojo-marrén, rosado o amarillento, de 1-5 cm, de
consistencia firme o gomosa, con una superficie lisa o tipo piel de
naranja y usualmente solitario, aunque también pueden ser
multiples?. La clasificacién tradicional aceptada por la OMS lo
denomina mastocitoma solitario de la piel, sin embargo, en vista de
que puede presentarse mas de una lesién, un grupo de expertos en
el estudio de las mastocitosis propone eliminar el término solitario
y sustituirlo, para uniformidad con las otras entidades, por
mastocitoma cutaneo?

A continuacién se presenta un caso de mastocitoma cutaneo en
edad pediatrica cuya presentacién atipica causé confusién clinica.
Se lleg6 al diagndstico por el estudio histopatolégico.

Caso Clinico

Lactante menor femenina de 8 meses de edad, cuya madre
consultd por notar la presencia de una lesiéon de crecimiento
progresivo en el segundo dedo de la mano izquierda desde los 15
dias de vida. Neg6 episodios previos de eritema, habones o
vesiculacion sobre la lesién. También, negd ruborizacion, sintomas
gastrointestinales o cardiovasculares. Al examen fisico se observé
un nédulo de color de la piel a pardo, mas pigmentado en la
periferia, de superficie lisa, sin aspecto de piel de naranja, de
consistencia blanda, en el dorso de la falange proximal de la mano
izquierda, signo de Darier negativo (Figuras 1y 2).

Se realizd biopsia incisional de la lesion. En el estudio
histopatoldgico con coloracion de H/E se observd en la dermis
infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial, constituido por
células ovaladas a redondas con citoplasma de aspecto granular y
eosinofilico (Figuras 3y 4) y en la coloraciéon de azul de toluidina se
aprecian granulos rojizos (metacromasia) en el citoplasma de las
células, confirmando la presencia de mastocitos (Figuras 5y 6).

Figuras 1y 2. Nodulo de color de la piel a pardo, mas pigmentado en
la periferia, de superficie lisa, sin aspecto de piel de naranja, de
consistencia blanda, en dorso de la falange proximal de la mano
izquierda.

Figura 3. H/E 4x. Acantosis irregular leve. En dermis infiltrado
inflamatorio perivascular e intersticial. Figura 4. H/E 40x Infiltrado
constituido por células ovaladas a redondas con citoplasma de
aspecto granular, eosinofilo.

Figuras 5Y 6. Coloracion de azul de toluidina que demuestran
granulos rojizos (Metacromasia) en el citoplasma de las células.

Con la realizacién de la correlacion clinico patoldgica se concluye
con el diagnostico de mastocitoma cuténeo.

Se indicd tratamiento con esteroide tdpico en la lesion
remanente y observacién. Durante su evoluciéon no ha presentado
manifestaciones sistémicas o nuevas lesiones.

Discusion

Se presenta un caso de mastocitoma cutaneo en una localizacion
inusual y sin signo de Darier, lo que hace dificil el diagnostico clinico.
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El mastocitoma cutaneo puede aparecer en cualquier
distribucion anatémica, pero la localizacién mas frecuente es en el
tronco, el cuello, los brazos y las piernas, respetando las palmas y
las plantas, generalmente?*¢. La ubicacion en las manos y
especificamente digital como la reportada no es frecuente®. Se
encontraron reportes aislados’.

La liberacion de mediadores vasoactivos durante la activacién y
de granulacion de los mastocitos puede producir sintomas locales
y/o sistémicos. Esta activacién puede ocurrir por diferentes
estimulos como la friccion de las lesiones, cambios de temperatura,
estrés emocional, ciertos alimentos, algunos medicamentos y
picaduras de avispas o abejas>.

Dentro de las manifestaciones locales es caracteristico el signo
de Darier, el cual se define como el enrojecimiento, formacion de
habones o vesiculacién y ampollas con el roce o friccion de la lesién
cutanea de mastocitosis. En las mastocitosis cutaneas pediatrica es
casi siempre positivo. Lo que facilita el diagnostico clinico, cuando
el médico lo tiene presente?®. En los mastocitomas, especialmente
aquellos de gran tamafo, la busqueda del signo de Darier debe
hacerse con precaucién ya que puede llegar a causar reacciones
sistémicas como sincope e hipotensién?. La negatividad del signo
de Darier durante el examen fisico en mastocitomas cutaneos ha
sido descrito anteriormente en la literatura como reporte de caso
aislado® y hasta en 50% de una serie de casos de 38 pacientes®. Sin
embargo, este Ultimo reporte resalta que a pesar de no haber
encontrado positividad en el signo de Darier durante el examen
fisico, el interrogatorio a los familiares si demostré una historia de
vesiculacién-ampollas recurrentes en el sitio de la lesion en la
mayoria de los casos.

En casos de mastocitomas cutaneos no son frecuentes los
sintomas generales como: prurito, ruborizacién, formacion de
ampollas, palpitaciones, sintomas gastrointestinales, hipotension y
anafilaxis>610.

En los pacientes pediatricos, los sintomas suelen disminuir
posteriormente a los 18 meses de la aparicion de la lesiones
cutaneas?. En el caso presentado la paciente tenia 8 meses de edad,
por lo que no es frecuente la disminucién de la positividad del signo
de Darier, tampoco fue referido por los familiares episodios previos
de eritema, habones o vesiculacion sobre la lesion.

Los mastocitomas cutaneos en nifios son lesiones benignas, sin
compromiso de érganos internos, que se resuelven practicamente
en 100% al pasar a la pubertad. Dada la tendencia a la curacién
espontanea, el tratamiento estd dirigido al alivio de los sintomas
locales y sistémicos, cuando estén presentes.

Se debe realizar prevencién y evitar los posibles

desencadenantes, para el tratamiento se recomienda el uso de
esteroides tdpicos con o sin oclusién, drogas para bloquear los
sintomas sistémicos y exeresis de las lesiones cuando los sintomas
son importantes*.

Conclusion

El mastocitoma cuténeo debe ser considerado en el diagndstico
diferencial de las lesiones nodulares en nifios, incluso en
localizaciones atipicas y cuando el signo de Darier sea negativo. Se
debe hacer énfasis en el interrogatorio sobre episodios anteriores
de formacién de habones, vesiculacién o ampollas en la lesion, pero
incluso si estdn ausentes no descarta el diagnéstico. El estudio
histopatoldgico permitira el diagndstico definitivo@
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