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Mastocitoma cutaneo solitario con
manifestaciones atipicas

Cutaneous solitary mastocytoma with
atypical manifestations.

Maria Claudia Pérez-Porras,* Leonor Cifuentes-Tang,? Jairo Victoria-Chaparro®

Resumen

ANTECEDENTES: El mastocitoma cutdneo es un tumor de mastocitos poco frecuente
que pertenece al grupo de las mastocitosis cutaneas, siendo el segundo en frecuencia
(aproximadamente 20%) después de la urticaria pigmentosa (75%). Las lesiones ocurren
antes de los dos afios de edad en el 90% de los casos.

CASO CLINICO: Paciente femenina de 5 meses, quien desde el nacimiento mani-
festé una placa eritematosa en el dorso del pie derecho, asociada con una crisis de
rubefaccion y ampollamiento de la lesion al frote. La biopsia de piel y tinciones
especiales confirmaron el diagnéstico de mastocitoma cuténeo. El tratamiento con-
sisti6 en antihistaminicos, con lo que se logré alivio completo del cuadro antes de
los dos afios de edad.

CONCLUSIONES: El mastocitoma cutdneo es un tumor poco frecuente de masto-
citos, con manifestaciones clinicas especificas, que estan presentes en la mayoria
de los casos, por lo que conocerlas es fundamental para el diagnéstico y manejo
oportuno.
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Abstract

BACKGROUND: Cutaneous mastocytoma is a rare mast cell tumor that belongs to
the group of cutaneous mastocytosis, being the second in frequency (approximately
20%), preceded by urticaria pigmentosa (75%). Lesions occur before the two years
of age in 90% of cases.

CLINICAL CASE: A 5-month-old girl who, from birth, presented erythematous plaque
on the dorsum of the right foot, associated with a flushing crisis and blistering of the
lesion when rubbing. A skin biopsy and special stains were performed, and the diag-
nosis of cutaneous mastocytoma was confirmed. The treatment consisted of providing
antihistamine, achieving the complete relieve of the case before the patient reached
the two years of age.

CONCLUSIONS: The cutaneous mastocytoma is a rare mast cell tumor, with specific
clinical manifestations, which are present in most cases, therefore, knowing it is essential
for an opportune diagnosis and treatment.
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ANTECEDENTES

Las mastocitosis son un grupo raro de enfer-
medades con diversas manifestaciones, que
se inician en su mayor parte en la infancia.’
Las lesiones ocurren antes de los dos afos de
edad en el 90% de los casos.? Las caracteristi-
cas principales de la enfermedad incluyen la
proliferacién y acumulaciéon anormal de mas-
tocitos, principalmente en la piel, la médula
6sea y el tubo gastrointestinal, todo esto debido
a una mutacién somética no hereditaria en el
gen c-KIT.? Estas mutaciones KIT inducen un
estado de hiperactivacién ligando dependien-
te del receptor, que lleva al incremento en la
supervivencia de los mastocitos, resultando
en su acumulacion en los tejidos.® Las formas
cutaneas de las mastocitosis son usualmente
infantiles, en algunos casos se asocian con
manifestaciones clinicas extensas con o sin
infiltracion sistémica.*

El mastocitoma cutaneo forma parte del grupo de
mastocitosis cutdneas, siendo el segundo en fre-
cuencia (aproximadamente 20%), después de la
urticaria pigmentosa (75%).> La OMS reconoce
actualmente tres subtipos de mastocitosis cuta-
nea: urticaria pigmentosa/mastocitosis cutdnea
maculopapular, mastocitosis cutanea difusa y
mastocitoma (Cuadro 1).>° El mastocitoma cuta-
neo es casi exclusivamente infantil, se describen
pocos casos en adultos.

Cuadro 1. Clasificacion de las mastocitosis de la OMS (2016)

Mastocitosis cutanea
e Urticaria pigmentosa/mastocitosis cutdnea maculo-
papular
¢ Mastocitosis cutdnea difusa
* Mastocitoma

Mastocitosis sistémica
* Mastocitosis sistémica indolente
* Mastocitosis sistémica latente
¢ Mastocitosis sisttmica con neoplasia hematolégica
asociada
* Mastocitosis agresiva
® Leucemia de mastocitos
Sarcoma de células mastocitarias
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Alrededor del 60% de los mastocitomas cuta-
neos son congénitos y el resto aparecen antes
de los tres meses de edad, no hay diferencia
entre sexos, es mas comun en caucasicos y la
mayoria de los casos son esporadicos.” Debido
a que es una enfermedad poco frecuente, es
importante familiarizar al clinico, en especial al
pediatra, quien usualmente es el primer contacto
del paciente, con la manifestacién clinica del
mastocitoma cutaneo, diagnéstico, manejo y
pronéstico del cuadro.

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 5 meses de edad que con-
sulté por padecer un cuadro presente desde el
nacimiento, consistente en una placa eritematosa
en el dorso del pie derecho de 2 cm de didmetro,
que a la friccién mostraba formacién recurrente
de ampolla extensa (signo de Darier positivo),
con posterior ulceraciéon, que cicatrizaba de-
jando hiperpigmentacion residual (Figura 1), de
manera concomitante manifesté una crisis de
rubefaccién (flushing, enrojecimiento temporal
principalmente facial, debido a la degranulacién
de mastocitos que liberan sustancias vasoactivas

Figura 1. Mastocitoma cutaneo. A. Ampolla sobre base
eritematosa, formada después de friccién localizada.
B. Ulcera secundaria de bordes bien definidos e hi-
perpigmentacion perilesional.
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como la histamina), que se asociaban con irri-
tabilidad, sin sintomas sistémicos. La paciente
no tenia antecedentes personales o familiares
de importancia.

Al examen fisico inicial se evidencié6 en el dorso
del pie derecho una placa ulcerada de aspecto
cicatricial, eritematoviolacea, de bordes bien
definidos con hiperpigmentacién perilesional.
Sin mas alteraciones al examen fisico.

Con la sospecha clinica de mastocitoma solitario
versus aplasia cutis, se realizé biopsia de piel,
que mostroé a la hematoxilina y eosina (Figura 2)
abundante infiltrado mastocitario en la dermis
papilar, perivascular superficial y profunda e
intersticial. En la tincién de Giemsa se eviden-
ciaron granulos azuléfilos en citoplasma. Se
solicit6, ademads, triptasa sérica, con resultados
dentro de Iimites normales, con lo que se con-
firmo el diagndstico de mastocitoma cutaneo.

Se decidi6 iniciar manejo con ciproheptadina via
oral (antihistaminico H1 de primera generacion),
ademds de indicaciones generales de impedir
el roce continuo o traumatismo sobre en la
lesién, para evitar ampollamiento y ulceracion
subsecuente. La paciente evoluciond satisfacto-
riamente, a pesar de tomar por corto periodo el
medicamento (debido a problemas econémicos),
pero logré el alivio completo del cuadro un
afio después de la primera consulta (17 meses
de edad), quedando en el drea una cicatriz con
ligera hiperpigmentacién residual (Figura 3), sin
nuevos episodios de ampollamiento, ulceracién
o crisis de rubefaccion.

DISCUSION

El mastocitoma cutdneo es la segunda ma-
nifestacién en frecuencia de las mastocitosis
cutaneas después de la urticaria pigmentosa, y
puede estar presente al nacimiento o aparecer
en los primeros tres meses de vida. En el Gltimo
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Figura 2. A. H&E, infiltrado de mastocitos en la dermis
papilar, perivascular superficial y profunda. B. Acimu-
los densos de mastocitos perivasculares e intersticiales.

consenso reportado por el EU/US Task Force, se
acord6 considerar con el término de mastoci-
toma todos los casos que muestran un maximo
de tres lesiones cutdneas, mientras que en caso

253



254

Dermatologia Revista mexicana

Figura 3. Cicatriz residual con ligera hiperpigmenta-
cion al afio de seguimiento.

de cuatro o més lesiones debe clasificarse como
mastocitosis maculo-papular.?

La causa del mastocitoma cutdneo no esta del
todo clara, pero se ha encontrado que el proto-
oncogén c-KIT (localizado en el cromosoma
4q12) codifica para una proteina transmembrana
(KIT), que se une al factor de células madre que
promueven la division celular.” Este factor juega
un papel importante en el desarrollo de los mas-
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tocitos y esta fuertemente expresado en algunos
niflos con mastocitosis cutanea; se ha observado
también que las mutaciones activadoras y en
menor medida las no activadoras de c-KIT, que
dan como resultado la proliferacion anormal
de mastocitos y melanocitos.” La mutacién c-
KIT mas frecuente es la D816V en el exdn 816,
encontrada en casos infantiles y de adultos.’

El cuadro clinico del mastocitoma cutaneo se ca-
racteriza por lesiones solitarias o escasas (menos
de 4), que se manifiestan como placas o nédulos,
de méas de 1 cm de didmetro, generalmente en las
extremidades, pero también en la cara, el cuero
cabelludo y el tronco. Los pacientes pueden
mostrar el signo de Darier, que consiste en urti-
cacién y ampollamiento de la lesién en respuesta
al frote o traumatismo, aunque sé6lo en la mitad
de los casos su ausencia no excluye el diagnos-
tico de mastocitoma cutaneo.”'®"" En nuestra
paciente se observé un signo de Darier atipico,
pues la respuesta a la friccion de la lesion era el
ampollamiento marcado seguido de ulceracion,
ademads de crisis de rubefaccion con llanto, lo
que hace llamativo el caso, pues el mastocitoma
cutdneo raramente tiene afectacion y sintomas
sistémicos relacionados con la liberacién del
mediador de mastocitos.'? Las lesiones de mas-
tocitoma cutaneo siguen un patrén dinamico,
que se manifiesta inicialmente como aumento
de tamafio (pero no en ndmero) y la subsecuente
aparicién de otros tipos de lesién, como nédulo,
papulay finalmente curarse después de periodos
variables.> Nuestro caso es concordante con la
dindmica escrita en la bibliografia, aunque mas
extremo en su manifestacion clinica.

En este caso los hallazgos clinicos sugerian un
mastocitoma cutaneo versus aplasia cutis, por
lo que se realiz6 biopsia cutdnea, aunque el
diagnéstico se basa en la existencia de la lesién
caracteristica y es confirmado por la observacion
de acimulos de mastocitos en la histopatologia.
Otros examenes de laboratorio no se hacen de
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rutina, a menos que la lesién no muestre invo-
lucién o haya sintomas sistémicos, la paciente
del caso tenfa crisis de rubefaccién asociada con
[lanto, que sugerian afectacion extracutanea,
por lo que se decidi6 toma de triptasa sérica,
con resultado dentro de pardmetros normales,
con lo que se descarté afectaciéon mas extensa.
Otros estudios que pueden considerarse en la
valoracion inicial son: hemograma completo con
diferencial y ecografia abdominal para determi-
nar cualquier afectacién sistémica evidenciada.?

La histopatologia del mastocitoma cutaneo es
usualmente indistinguible de la encontrada en
la mastocitocis cutdnea difusa, con infiltracion
masiva y formacién de nidos de mastocitos que
ocupan toda la dermis.> A la tincién de Giemsa
se evidencian granulos azuléfilos en citoplasma.

Otra de las herramientas disponibles para la
evaluacion clinica es la dermatoscopia, utilizada
ampliamente por los dermatélogos, en el mas-
tocitoma cutaneo se han encontrado patrones
dermatoscépicos predominantes, éstos incluyen:
mancha marrén claro, red de pigmento (esto se
atribuye al infiltrado dérmico de mastocitos y
aumento de melanina en la capa basal) y mancha
amarillo-naranja (atribuido al infiltrado denso de
mastocitos en la dermis papilar y reticular), de
éstos el mas encontrado es la mancha amarillo-
naranja.'’

En el caso comunicado, la alta sospecha clinica
se confirmé con el estudio histopatolégico, pero
es importante conocer los diagnosticos diferen-
ciales a considerar: xantogranuloma juvenil,
xantoma papular o tuberoso, epidermélisis am-
pollosa simple, dermatitis de contacto alérgica,
urticaria crénica, mordedura por artrépodos,
entre otros.”'°

El tratamiento consiste en evitar los desenca-
denantes potenciales (roce, traumatismo) y
antihistaminicos orales. En nuestro caso la pa-
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ciente recibi6 tratamiento con antihistaminico
oral por corto tiempo, pero aln asi la lesién se
curd espontadneamente después de un aino de la
consulta inicial, sin padecer nuevos episodios
de ampollamiento o crisis de rubefaccién. Otras
opciones terapéuticas incluyen psoralenos UVA,
esteroide topico en oclusién a corto plazo, inhi-
bidores de calcineurina o terapia laser dirigida.?
En los casos que no muestran alivio espontaneo
ni responden al tratamiento tradicional, la es-
cisién quirdrgica del mastocitoma puede ser
curativa.? En general, el mastocitoma cutdneo
se considera una lesion benigna que se alivia
espontdneamente en la nifiez, con pronéstico
excelente.

CONCLUSIONES

El mastocitoma cutdneo, a pesar de ser un tumor
infrecuente tiene manifestaciones distintivas que,
en algunos casos, como el nuestro, pueden variar
en su manifestacion clasica, pero debe tenerse en
cuenta la evolucién del cuadro clinico, ademas
de apoyarse en otras pruebas, como la biopsia
cutdnea, para llegar al diagnéstico definitivo y
manejo pertinente.
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