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Caso Clinico

MASTOCITOSIS: REPORTE DE UN CASO
Y REVISION DE LALITERATURA *

Resumen

Se presenta el caso de un lactante masculino con mastocitosis
cutanea (Urticaria pigmentosa) sin afectaciéon sistémica. Se hace
una revision de la literatura sobre esta entidad.

SUMMARY

Dra. Rita Pichardo **
Dra. Maria E Miquilarena S. ***
Dr. Benjamin Trujillo **

A case of cutaneous mastocytosis (Urticaria pigmentosa)
without systemic involvment in a male infant is presented. A review

of the literature about this entity is made.
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INTRODUCCION

El término mastocitosis se aplica a
desérdenes benignos y malignos
proliferativos de los
mastocitos del tejido conectivo.

Se han reportado cerca de 1.000
casos en la literatura mundial. El 95%
tiene afectacion de piel.

Clinicamente la mastocitosis se
clasifica en:

1.- Mastocitosis cutanea.

a) Lesiones aisladas: MASTOCI-
TOMA

b) Lesiones generalizadas
- Urticaria pigmentosa
-Telangiectasia macular erup
tiva perstans
- Mastocitosis eritrodérmica

2.- Mastocitosis sistémica

a) Con afectaciéon de diversos
6érganos con o sin afectacion de
piel.

b) Leucemia mastocitica.

* Trabajo realizado en el Hospital Militar Dr.
Carlos Arvelo, Caracas.

o Médico Residente del postgrado de
Dermatologia. Hospital Militar.
Caracas.

whk Adjunto del Servicio de Dermatologia.
Hospital Militar, Caracas.

Presentamos un caso ilustrativo de
urticaria pigmentosa en un lactante.

REPORTE DEL CASO
Lactante menor masculino de 4

meses de edad, quien es traido por su
madre por presentar desde el

momento del nacimiento manchas en
la piel que no desaparecen. Al examen
fisico se aprecia un lactante eutréfico
en buenas condiciones generales; en
piel, maéculas eritemato parduzcas
redondeadas y ovales, de diferentes
tamafios, diseminadas en cuero

cabelludo, cara, tronco y extremida-

Foto N° 1: Maculas y placas eritemato-parduzcas en cara y tronco anterior.
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Foto N°2: Maculas y placas eritemato parduzcas en tronco posterior.

o

en dermis superior.

des (fotos 1-2); placas eritomatosa
parduzcas, similares en forma y tamafio, de
superficie  ligeramente  verrugosa a
predominio de pliegues (foto 3); nodulo
elevado, eritemato

Foto N° 4: Biopsia de lesiéon macular (10X): epidermis de aspecto normal, infiltrado monomérfico

parduzco, de 1 cm de didmetro vy
consistencia gomosa, ubicado en dorso de
articulacion interfalangica de hallux derecho.
Signo de Darier positivo

El resto del examen fisico estaba
dentro de limites normales y no se
evidenciaron adenomegalias ylo
hepatoesplenomegalia.

La biopsia de una lesion macular
mostré una epidermis de aspecto
normal; en dermis superior, un infil-
trado monomorfico de predominio
perivascular (Foto 4); con coloracion
de azul de toluidina se aprecian en
detalle las células con metacromasia
purpura y los granulos de Ibs mas-
tocitos que corrobora el diagndstico

Foto N° 3: Placas de superficie verrugo-
sa en pliegue del codo.

(Foto 5). La biopsia excisional del
nédulo Gnico mostré células de
nicleos cuboides y redondeados
densamente agrupadas en agregados
de tipo tumoral separadas por tabi-
ques delgados de tejido conectivo
(Foto 6).

La rutina de laboratorio y las
pruebas de coagulacion estaban
dentro de limites normales. La radio-
grafia de térax y de huesos largos
(fémur), no mostraron alteraciones.
Se indicé tratamiento con
antihistaminicos H1 (clorhidrato de
difenhidramina) y medidas generales
como evitar el frotamiento excesivo de
la piel, los extremos de frio o calor y
drogas como acido acetil salicilico y
antitusigenos con codeina.
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Foto N° 5: Coloracién de azul de Toluidina (40x): detalle de mastocitos y sus granulos.

Foto N° 6: Biopsia de nddulo (10X): Células de nicleos cuboides densamente agrupadas en
agregados de tipo tumoral separadas por tabiques delgados de tejido conectivo.

COMENTARIOS

En los neonatos y lactantes el
diagnéstico de mastocitosis se hace
clinicamente por la afectacién cutdnea
gue se evidencia en los prime-

ros dias de la vida y tiene un prondstico
favorable * 2.

La mastocitosis del adulto apa rece
en el adolescente o en la edad media y
persiste por toda la vida **.

Las manifestaciones cutaneas de
la mastocitosis incluyen: dermogra-
fismo en piel no afectada (50%), rubor
cutaneo, prurito, vesiculas y ampollas
(en neonatos y lactantes), maculas,
placas, papulas y nédulos Unicos o
multiples de color pardo rojizo loca-
lizados generalmente en tronco y
extremidades con signo de Darier
positivo, pueden verse lesiones
purpuricas. 1%®

Las manifestaciones sistémicas
pueden ser:

1.- Debidas a la accién de la hista-
mina y otros mediadores quimi-
cos (heparina, prostaglandina D2,
SRS-A, peptidasas, proteasas) li-
berados al ocurrir degranulacién
de mastocitos por traumas fisicos
(frotamiento, calor, frio, sudor),
drogas (codeina, morfina,
aspirina, alcohol, contrastes radio
opacos), polimeros bioldgicos de
pescados y mariscos. En la
esfera gastrointestinal: vémitos,

nauseas, diarrea, hemorragia,
enfermedad Ulcero péptica, dolor
abdominal. En la esfera

cardiopulmonar y vascular:
mareos, sibilancias, hipotension,
shock, taquicardia y eventual
colapso y muerte. En el sistema
nervioso central hay agitacion,
cefalea, irritabilidad **°

2.- Debidas a la infiltracion de 6rga-
nos por mastocitos.

Hepatoesplenomegalia (510%),’
adenomegalias,® dolor 6seo, fracturas
patolégicas (mas del 10%),° sindrome
de malaabsorcion y esteatorrea
(23%)*°1*; alteraciones hematolégicas
por infiltracion de la médula O4sea
(46%): anemia, leucopenia, trom-
bocitopenia, policitemia secundaria,
eosinofilia #1314

El diagnéstico diferencial clinico
en el caso de mastocitoma solitario se
hace con xantogranuloma juvenil y
nevus pigmentados; en casos de
formas papulares generalizadas con
xantomas eruptivos, histiocitomas
multiples, metéstasis cutaneas de
carcinomas viscerales; las formas
maculares pueden confundirse con
nevus. La telangiectasia macular
eruptiva perstans debe diferenciarse
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de la telangiectasia hemorrégica
hereditaria; en las manifestaciones
sistémicas de mastocitosis debe con-
siderarse el diagnostico diferencial
con el sindrome carcinoide en el cual
hay niveles elevados de acido 5-
hidroxiindolacético en orina.*®

El plan de trabajo debe incluir:

1.- Examen fisico completo en
busca de visceromegalias y/o
adenomegalias.

2.- Biopsia de la o las lesiones con
coloracion de azul de toluidina
y/ o giemsa.

3.- Laboratorio: hematologia
completa, plaquetas y recuento
de eosindfilos,
eritrosedimentacién, pruebas
de coagulacion y fibrinégeno.

4.- RX de huesos largos y de térax
en busca de imagenes
osteoliticas u osteoblasticas en
costillas, fémur, himero,
vértebras.

5.- Ecosonograma abdominal

Examenes opcionales: biopsia de
médula 6sea en caso de alteraciones
hematolégicas (considerar que un 10-
20% tiene eosinofilia sin infiltracion de
médula); transito intestinal si hay
esteatorrea; histaminemia e histami-
nuria en caso de dudas con sindrome
carcinoide. En mastocitosis los niveles
se encuentran elevados 2-3 veces por
encima del valor normal pero son muy
parecidos en mastocitos cutanea y
sistémica’®, gammagrama  6seo;
pruebas hepaticas.

El prondstico de la mastocitosis en
el neonato y lactante es favorable,
s6lo un 10% presenta afectaciéon
sistémica: 50% esta libre de lesiones
al llegar a la pubertad y 50% persiste
con méculas asintomaticas. Los
mastocitomas solitarios tienden a la
involucién espontanea en 1-2 afios.?*’

En los adultos el pronéstico
cambia, 25-30% tiene afectacion
sistémica, el 90% tiene infiltracion de
la médula 6sea seguida de infiltracion
de higado, bazo, ganglios linfaticos,
pulmoén, rifiébn, corazén y sistema
nervioso central .48
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Algunos autores consideran criterios
de pobre prondstico la ausencia o
poca afectacion de piel, la presencia
de hepatoesplenomegalia, la
presencia de atipias celulares, una
médula ésea hipercelular y la presen-
cia de anemia.®

La transformaciéon maligna ocurre
en el 70% de la mastocitocis sistémica
del adolescente y en el 33% de los
adultos. ElI  29%  desarrollaran
leucemia mastocitica o mielomono-
citica y el 23% otras formas de
leucemia y linfoma. El prondstico
cuando hay malignidad es muy pobre:
50% de sobrevida en 2 afios y 0% en
5 aﬁos. 18-19-20-21

Las modalidades
utilizadas han arrojado
variables.

terapéuticas
resultados

Deben considerarse las medidas
generales como: evitar el frotamiento
de la piel, excesos de frio y calor,
sudoracion, alcohol, codeina, aspirina,
morfina, ingesta de pescados,
mariscos y alimentos liberadores de
histamina como tomate y otros citri-
cos.

Las drogas utilizadas incluyen:
corticoesteroides sistémicos en neo-
natos con vesiculas y ampollas que
comprometen la vida; epinefrina
subcutdnea en casos de shock;
nntihistaminicos HI (clorofeniramina,
clorhidrato de difendidramina) solos o
combinados con antihistaminicos H2;
antiinflamatorios no esteroideos
combinados con antihistaminicos HI y
H2; el cromoglicato de sodio
(Lomudal) ha dado buenos resultados
en los sintomas gastrointestinales,
parece tener accion local sobre la
proliferacion de mastocitos gastroin-
testinales; 8Metoxipsoraleno mas UVA
(PUVA) ha inducido remision de
lesiones en algunos casos.®

El tratamiento quirargico incluye la
escisién quirdrgica de mastocitomas
solitarios que no involucionan en el
tiempo previsto o0 que por su
localizacién produzca algun tipo de
molestias; la esplenectomia esta in-
dicada en mastocitosis sistémica
e;gresiva con mejoria de la sobrevida

1.-

10.-

11.-

12.-

13.-
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REVISION DE LIBROS

Stuart Maddin, CURRENT DERMATOLOGICAL
THERAPY. 1991. Saunders, Philadelphia.

Es un libro pequefio; mide 12 x 19 cm; pesa 220 g;
tienen 227 paginas. Es la segunda edicion, revisada, de la
misma obra publicada en 1982. El uso de caracteres
menudos permiti6 mucho material. No hay figuras. Los
temas son introducidos por orden alfabético. Sendos capi-
tulos son dedicados a "Consejos cosmetolégicos" y a la
"Piel seca". De los medicamentos se indica tanto el nombre
genérico como el comercial vigente en USA y CANADA. A
las enfermedes sexualmente transmitidas se dedica un
breve capitulo. cada capitulo trae referencias bibliogréaficas;
las mas recientes son de 1989.

Buscando fallas, uno encuentra que: 1.- En el
tratamiento de la pitiriasis rosada no se menciona el uso de
la fototerapia, defecto usual tambien en los tratados de
dermatologia. 2.- En el tratamiento de la onicomicosis se
menciona y describe el uso de la urea, pero la exposicion
es confuso y no comunica al lector una directriz clara: "La
avulsién quimica o quirdrgica de las ufias afectadas reduce
el tiempo de tratamiento, pero hace poco para reducir las
recaidas"; deja asi sin precisar que la avulsion es
solamente la etapa previa al tratamiento queratolitico del
lecho infectado. 3.- En el tratamiento de tinea pedis no se
menciona el uso de la pasta exfoliante. 4.- Para

el tratamiento de tinea capitis acoge justamente la
informacion del buen efecto del itraconazol; pero alaba
igualmente el quetoconazol: en esto no podemos
acompafarlo. 5.- No se menciona la dermatitis por
aplicacion de azdlicos y tolciclato, que nosotros vemos con
demasiada frecuencia complicando el tratamiento de tinea
cruris, tinea corporis y dermatitis seborreica. 6.- Para el
tratamiento de la pitiriasis versicolor sugiere, entre otras
cosas, el uso del quetoconazol en dosis de 400 mg por dia
pero en dos dias sucesivos y no menciona la dosis Gnica de
400 mg que hemos indicado como suficiente en 1979..7.-
Menciona la dosis mensual de 200 mg como preventivo de
la recaida, pero atribuye la idea a Faegemann vy
Fredrickson, cuando nosotros la hemos anunciado también
en 1979, aunque la hemos abandonado mas tarde por
inoperante.

No obstante estas observaciones, que me he permitido
en temas de mi especial competencia, considero que, en
general, el libro de Maddin contiene multitud de enfoques
modernos y de consejos juiciosos para el tratamiento de las
enfermedades de la piel, que sin duda son Utiles para los
estudiantes de medicina, los dermatélogos y otros médicos.
Su pequefio volumen y peso permiten tenerlo a la mano en
el consultorio.

Dr. Dante Borelli




