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Cutaneous mastocytosis in Daniel Alcides Carrion Hospital.
Report of eight cases
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RESUMEN

Lamastocitosis es unaenfermedad poco frecuente. Constituye un grupo de sindromes clinicos relacionados, cuyos signosy sintomas
se deben alainfiltracion de diferentes tejidos y rganos por mastocitos'y alaliberacion de sus mediadores quimicos. Presentamos 8
casos atendidos en @ Servicio de Dermatologia del Hospital «Daniel Alcides Carridn», con diagnéstico clinico e histopatol égico de
mastocitosis. Cuatro (50%) fueron mujeresy cuatro (50%) varones. Seis casos (75%) correspondieron a urticaria pigmentosay dos
(25%) amastocitoma. Lalocalizacion de las|esiones comprometiatronco en los casos de urticaria pigmentosay espalda o brazo en €
mastocitoma. El signo de Darier estuvo presente en €l 100% de los casos.
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SUMMARY

Themastocitosisisanot frequent illness. It constitutes agroup of related clinical syndromeswith signs and symptomsthat are dueto
the infiltration of different tissues and organs by mastocytes, and to the liberation of their chemical mediators. We present 8 cases
atended at the Service of Dermatology of the «Daniel Alcides Carrién» Hospital, with clinical and histopathological diagnosis of
mastocitosis. Four (50%) were women and four (50%) males. Six cases (75%) were compatible with urticaria pigmentosaand two
(25%) with mastocytoma. The localization of the lesions committed trunk in the cases of urticaria pigmentosa and back or arm in
mastocytoma. The sign of Darier was present in 100% of the cases.

Key words. Mastocytosis; Urticaria pigmentosa; Mastocytoma.

INTRODUCCION

La mastocitosis es una alteracion caracterizadas por
lapresencia anormal de mastocitos en tejidos®®. Laclinica
variay depende del aciimul o de mastocitos en los diferen-
tesérganosy del efecto producido por laliberacion de sus
mediadores?). Cualquiera de susformas clinicas esinfre-

cuente y segun distintos autores se observaria un caso
cada 8 000 consultas dermatol6gicas. Afecta por igual a
ambos sexos. Puede afectar a nifios o adultos, pero en el
70 a75% de los casos | as | esiones aparecen antes de [os 2
a3 aflosde vida*®. Lamastocitosis se clasificaen cutanea
exclusiva o indolente (urticaria pigmentosa, mastocitosis
cutanea difusa, mastocitoma y telangiectasia macularis
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eruptivapertans), sistémica(con o sin af ectaci 6n cutanea),
asociada atrastornos hematol 6gicos (con o sin afectacion
cuténea), linfadenopéticacon eosinofilia(con o sin afecta-
cion cutanea) y leucemia de mastocitos®®). La cutaneain-
dolente es la forma maés frecuente y de éstas la urticaria
pigmentosa, seguidas por el mastocitoma.

MATERIAL Y METODOS

El presente estudio esdetipo descriptivo retrospec-
tivo. Se revisaron los casos encontrados en el Servicio
de Dermatologia del Hospital Nacional «Daniel A.
Carrién» desde noviembre de 1999 a setiembre de 2003,
corroborados con estudios histopatol 6gicos de biopsias
cutaneas.

Tabla I. Caracteristicas clinicas de los casos reportados.

RESULTADOS

Se analizaron 8 casos que fueron diagnosticados cli-
nica e histopatol 6gicamente como mastocitosis cutanea,
seis (75%) fueron urticaria pigmentosa y dos (25%)
mastocitoma. Cuatro (50%) fueron mujeresy cuatro (50%)
varones. Las edades oscilaron entre 8 mesesy 20 afios; el
tiempo de enfermedad entre 4 mesesy 3 aflos y el tiempo
de aparicion de las lesiones entre el nacimiento y los 19
afos de edad (tabla ). A siete pacientes se les realizd
hemograma completo, examen de orina 'y ecografia abdo-
minal, encontrandose dentro de los Iimites normales. To-
doslos casos de urticaria pigmentosa comprometian parte
o la totalidad del tronco (fotografia 1) y el mastocitoma
estuvo localizado en brazo en un pacientey en espaldaen
el otro (fotografia2). El signo de Darier estuvo presente en
el 100% de los casos.

@so Sx0 Fded " ;‘f:rf;r? iad Dagisticod inico Local i zaci én ce | esi ones desggr‘:er
1 F 20a la Mastocitoma Brazo izquierdo (+)
2 F la3m la Urticaria pigmentosa Region lumbar y miembros inferiores (+)
3 M 8m m Urticaria pigmentosa Tronco y extremidades (+)
4 M la7m la7m Mastocitoma Espalda (+)
5 M 4a 4m Urticaria pigmentosa Abdomen y muslo (+)
6 F la6m la Urticariapigmentosa ~ Cara, tronco, extremidades, palmas y plantas (+)
7 M 5a 3a Urticaria pigmentosa Caray tronco (+)
8 F la 4m Urticaria pigmentosa Tronco (+)

Fotografia 1. Urticario pigmentosa. .
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DISCUSION

La mastocitosis es una enfermedad poco frecuente.
Constituye un grupo de sindromes clinicos relacionados,
cuyos signosy sintomas se deben alainfiltracién de dife-
rentestejidosy érganos por mastocitosy alaliberacién de
sus mediadores quimicos (histamina, heparina,
prostaglandinas, leucotrienosy diversas citogquinas), con
efectos locales, sistémicos 0 ambos. Es decir, son prolife-
raciones reactivas de células cebadas.

La piel es el 6rgano mas frecuentemente afectado
(mastocitosis cutanea) y la mayoria de |os pacientes solo
presentan afectacion a ese nivel®589), | a mastocitosis se
clasificaen:

I. Mastocitosisindolente
a. Mastocitosis cutédnea
e Urticaria pigmentosa
* Mastocitosis cutaneadifusa
* Mastocitoma
» Telangiectasiamacularis eruptiva perstans
b. Mastocitosis sistémicas (con urticaria pigmentosa
osinella)
» Afectacion delaméduladsea
» Con afectacion gastrointestinal osin ella
Il. Mastocitosis asociadas a hemopatias (con urticaria
pigmentosa o sin ella)
a. Sindromesmielodisplasticos
b. Sindromesmieloproliferativos
c. Leucemiamieloide aguda
d. Linfomano Hodgkin
e. Neutropeniacrénica
I1l. Mastocitosis linfoadenopética con eosinofilia o agre-
siva(con urticaria pigmentosao sin ella)
IV. Leucemiade mastocitos

La urticaria pigmentosa en nifios representa del 80 al
90% del total de las mastocitosis, como en nuestro trabajo
que hallamos en el 75%, y usualmente seiniciaentrelos 3
y 9 meses de edad. Se presenta como méculas redondea-
das u ovalesy papulas eritemato-castafias, algo el evadas,
cuyo tamafio variade milimetros a varios centimetros, dis-
persas sobre la superficie cutanea, predominando en tron-
co. El nimero de lesiones varia de unas pocas a cientos.
Las palmas, plantas, caray cuero cabelludo suelen estar
libres de lesiones®. En un paciente hubo compromiso de
palmasy plantas, y en otro ademas de tronco afecto cara.
Su prondstico es mejor cuanto mas precozmente aparecen
y pueden |legar a desaparecer o quedar estabilizadas inde-
finidamente®.

El mastocitoma solitario supone entre el 10y 15% de
las mastocitosis cutaneas. Se presentacomo unalesién Uni-
ca, nodular, tumoral o en placa, de coloracién amarillenta,

rosada o rojiza-marrén y de consistencia firme eléastica.
Aparece en el momento del nacimiento o poco después,
con crecimiento gradual durante unos meses y regresion
espontaneaen un periodo de 3 a7 afos. Esto coincide con
nuestrarevision en uno de los pacientes, mientras que en
otro se present6 alos 19 afios, sin mayores estudios revi-
sados en la historia clinica. El tronco y extremidades son
sus localizaciones preferentesy el proceso suele limitarse
ala afectacion cuténea, y en la mayoria de los casos no
existe af ectacién de 6rganos internos.

Para el diagnostico de mastocitosis sistémica es ne-
cesario evidenciar lahiperplasiamastocitariaen otro tejido
ademas de lapiel (médula bsea, tracto gastrointestinal, hi-
gado, bazo y ganglios linféticos), hepato-esplenomegalia
(signo clinico que no hallamos en ninguno de nuestros
pacientes) e incremento en la concentracion de histamina
o N-metil histamina en la orina de 24 horas®. Los pacien-
tes que tienen evidencia clinica de participacién en otros
organos ademas de la piel o anormalidades en sangre
periférica (anemia, trombopenia, leucopenia, leucocitosis,
eosinofilia, basofiliay en algunos casos pueden aparecer
mastocitos circulantes), deben ser estudiados con biopsia
de médula 6sea para descartar la asociacion con enferme-
dad hematol6gica®®. En los pacientes no evidenciamos
anormalidades en sangre periférica que nos hiciera sospe-
char de afectacién sistémica, por lo que diferimoslosestu-
dios de medula 6sea.

El tratamiento no suel e ser necesario dado su caracter
benignoy su tendenciaalaregresion espontanea, empero
puede conseguirse unamejoria sintométicay unaacelera-
cién del proceso involutivo mediante la aplicacion de
corticoides topicos potentes® y debe estar dirigido a evi-
tar agentes desencadenantes, bloquear |a degranulacion
delos mastocitosy el efecto de sus mediadoresen losdis-
tintos 6rganos. La mayoria de estos casos se resuelven
espontaneamente y se asocian con un buen prondstico.
L os antihistaminicos en urticaria pigmentosa constituyen
labasedel tratamiento. L os pacientesrecibieron tratamiento
por periodos largos. El caso de mastocitoma recibi6 ade-
mas de anti hi stamini cos esteroi de topico con mejorade sus
lesiones en 2 meses.

A los pacientes se les indico evitar los factores
desencadenantes de laliberacién de mediadores quimicos
por parte de los mastocitos que incluyen:

1. Estimulos fisicos: traumatismos, €ercicios, bafios de
agua caliente, bafos de agua fria (especial mente nata-
cion), bebidas calientes.

2. Comidas con especias, queso, alcohal.

3. Ciertasmedicaciones pueden causar unadegranul acion
excesiva, tales como aspirina, procaina, codeina, morfi-
na, polimixina, tiamina, quinina, D-tubocurarina, contras-
tes radiolégicos, escopolamina, agentes anti-
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inflamatorios no esteroideos, gallamina, decametonio.

4. Otros: polimeros endovenosos de alto peso molecular
(dextrano), compuesto 40/80, stress emocional, toxinas
bacterianas, veneno de serpientes, polipéptidoslibera-
dos por ascaris, medusas, cangrejosy langostas.

CONCLUSIONES

En esta serie de casos corroboramos que:

* Laurticariapigementosaeslapresentacion masfrecuen-
te de las mastocitosis cutaneas.

» Laedad de presentacion es mas frecuente en nifios.

» Laterapiasintomaticalo constituyelos antihistaminicos
orales.
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