¢CuAL ES su DIAGNOSTICO?

I. Querol Nasarret, M. Bueno Lozano?,
L. Sanz Sdlanovad, A. Cordoba
Iturriagagoitia®

An Esp Pediatr 1997;46: 85-86.

Caso clinico

Paciente de 8 meses de edad, que desde |los 4 presenta a ni-
vel de laescapula derecha, unalesion tumora de morfologia
ovoidea, de 2 x 1 cm de didmetro, de coloracion rosada amari-
llenta, superficie lisa (Fig. 1), algo pruriginosay que segln re-
fierenlos padres, en alguna ocasion ha presentado laformacion
de una ampollacentral.

En la exploracion dermatol 6gica podia apreciarse que tras
realizar palpacion y frotamiento de lalesion, ésta se induraba,
edematizaba y aumentaba ligeramente de tamafio, apreciando-
se en su superficie unos marcados poros foliculares que le con-
ferian aspecto de «piel de naranja» (Fig. 2). Por otra parte, a
practicar esta maniobra exploratoria, aparecia un eritema, que
partiendo de lalesidn se extendia centrifugamente hasta a can-
zar todala superficie corporal, dando al paciente un aspecto con-
gestivo.

Tanto laexploracion general como laandliticapracticadare-
sultaron normales, incluidas las cifras de histaminemia (1,9 pg/dl).
Unicamente las tasas séricas de serotonina aparecian discretar
mente elevadas (280 ng/ml).

Se practicd una biopsia cutanea que confirmé el diagnosti-
co clinico.

Pregunta
1- ¢Cudl es su diagndstico?
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Lesion cutanea ovoidea en la
espalda

Figura 1. Aspecto clinicoinicia delalesion.

Figura 2. Aspecto de lalesion unos minutos después de haber realizado
frotamiento de lamisma
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Diagnostico: Mastocitoma solitario

Las mastocitosis constituyen un conjunto de procesos ca-
racterizados por la presencia de infiltrados mastocitarios en dis-
tintos érganos y tejidos, siendo las manifestaciones clinicas el
resultado de dicha proliferacion celular y delaliberacion de pro-
ductos biol dgicamente activos de naturaleza diversa por parte
de los mastocitos.

En lapiel, lalocalizacion més frecuente de lainfiltracion
mastocitaria, pueden aparecer desde |esiones aidladas hasta cua-
dros generalizados o eritrodérmicos. También existen formas
sistémicas, en las que pueden estar afectados otros Grganos co-
mo ¢l hueso, € higado, € bazo y los ganglioslinfaticos. Por ul-
timo, en raras ocasiones, se presentan como formas leucémicas,
de evolucion fatal, en las que los mastocitos invaden lamédula
Gseay €l torrente sanguineo®.

El mastocitoma solitario supone el 10-15% de |as masto-
citosis cutaneas. Se presenta como unalesion Unica, nodular, tu-
moral o en placa, de coloracion amarillenta, rosada o rojiza-ma
rrony de consistencia firme el&stica. Aparece en e momento del
nacimiento o poco después, con crecimiento gradual durante
UNOS Meses y regresion espontanea en un periodo de 3 a7 afios.
El tronco y extremidades son sus localizaciones preferentesd.

Desde el punto de vista de la exploracion, resulta muy ca-
racteristico que cuando se frotalalesion, se produzca enrojeci-
miento y urticacion de lamisma, y en algunos casos incluso la
formacion de una ampolla. Este hecho, denominado signo de
Darier, se ha considerado patognomaénico de las mastocitosis;
de ahi suimportancia diagnostica®. Por € contrario, resulta ex-
cepciona que e mismo se acompafie de un episodio de flushing
(erupcion rojo-brillante en caray tdrax). El diagnostico clinico
se confirma mediante el estudio histopatol 6gico, en €l que se
aprecian abundantes mastocitos, con su citoplasma repleto de
granulos metacromaticos (Fig. 3). El proceso suele limitarse a
laafectacion cutanea, y en lamayoria de los casos no existe afec-
tacion de drganos internos®3),

Respecto d diagnostico diferencia, cuando € signo de Darier
espositivo e diagnostico clinico de mastocitosis es muy fiable.
No obstante, es preciso tener en cuenta otros procesos como la
urticaria, caracterizada por la produccion de lesiones denomi-
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Figura 3. Imagen histoldgica en la que se aprecian, anivel dela dermls,
numerosos mastocitos con su citoplasma cargado de granulos metacro-
maticos (Giemsa, 400 x).

nadas habones o ronchas. En una de sus formas clinicas, deno-
minada dermografismo o urticariafacticia, las lesiones apare-
cen en lugares de lapiel en los que se harealizado frotamiento
oroce. Sin embargo, éstas, adiferencia del mastocitoma, no apa-
recen sobre unalesion previa, son lineaesy suelen desaparecer
por completo en un plazo de algunos minutos o varias horas.

Finamente, aunque €l tratamiento no suele ser necesario da-
do su caracter benigno y su tendencia alaregresion esponténea,
puede conseguirse una mejoria sintomaticay una aceleracion
del proceso involutivo mediante la aplicacion de corticoides to-
picos potentes®.
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