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Resumen

El mastocitoma es una genodermatosis de etiologia
desconocida, por lo que se incluye en el grupo de
enfermedades raras o pocos frecuentes; aparece
generalmente en la infancia o al momento de nacer.
Se caracteriza por acumulacién local o sistémica de
células cebadas, lo que origina la aparicion de
lesiones cutdneas persistentes, pigmentadas y muy
pruriginosas con compromiso exclusivo de la piel, se
presenta generalmente como una lesién Unica en el
cuello, el tronco, los brazos y las piernas. Las
caracteristicas tipicas son las de un nédulo color
marrén rojizo o amarillento, de consistencia gomosa,
la superficie con aspecto de piel de naranja y signo
de Darier. Se presenta el caso de un lactante de 4
meses de edad con un diagnéstico de mastocitoma
solitario con signo de Darier. Se realiza este reporte
por la baja frecuencia de esta patologia en el
Hospital Pediatrico Universitario Paquito Gonzalez
Cueto de Cienfuegos. Actualmente el paciente se
mantiene con seguimiento por consulta de
dermatologia, con tratamiento antihistaminico y
estabilizador de mastocitos.
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Abstract

The mastocytoma is a genodermatosis of unknown
etiology, so it is included in the group of rare or
uncommon diseases; it usually appears in childhood
or at birth. It is characterized by local or systemic
accumulation of primed cells, which causes the
appearance of persistent, pigmented and very itchy
skin lesions with exclusive skin involvement, usually
presents as a single lesion in the neck, trunk, arms
and legs. Typical features are that of a
reddish-brown or yellowish brown nodule, of gummy
consistency, the surface looks like orange peel, and
Darier's sign. The case of a 4-month-old infant with a
diagnosis of solitary mastocytoma with Darier's sign
is presented. This report is made due to the low
frequency of this disease at the Paquito Gonzélez
Cueto de Cienfuegos University Pediatric Hospital.
Currently the patient is monitored by dermatology
specialists, with antihistamine treatment and mast
cell stabilizer.
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INTRODUCCION

La mastocitosis (MCs) es una genodermatosis de
etiologia desconocida y que se encuentra dentro
del grupo de enfermedades raras o poco
frecuentes. En 1878, Paul Ehrlich describié los
mastocitos del tejido conectivo y postuldé que
estas células podrian estar relacionadas con la
inflamacién tisular, los vasos sanguineos, los
nervios y los focos neoplasicos. En 1869,
Nettleship y Tay publicaron un articulo en el que
se describe la primera mastocitosis cutanea,
pero no es hasta 1949 que Ellis demuestra, por
primera vez, la afectacién sistémica de la MCs.®

Se reporta una baja incidencia y prevalencia en
la poblacién infantil con apariciéon esporadica y
cierto grado de asociacién familiar en algunos
estudios. Generalmente, se reporta su aparicién
alrededor del nacimiento o durante la infancia
hasta los primeros meses de vida, e incluso hasta
la pubertad, en que desaparece y es conocido
gue su sustrato anatomopatoldgico es la
proliferacién anormal de mastocitos que pueden
afectar a uno o a varios érganos, relacionandose
con procesos de hipersensibilidad, enfermedades
crénicas o neoplasicas.*®

El mastocitoma cutdneo 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, aparece
usualmente una sola macula, aunque también
pueden ser multiples. El frote suave de las
lesiones provoca el patognomdnico signo de
Darier: urticaria y aparicién de un halo
eritematoso perilesional. Son frecuentes el
dermografismo en piel sana y episodios de
sofoco, enrojecimiento facial y toracico superior,
de duracién inferior a 30 minutos.*®

Las manifestaciones clinicas pudieran estar
condicionadas por la liberacién de mediadores
inmunoldgicos o con la infiltracién organica por
mastocitos activados; se reporta gran
heterogeneidad en cuanto a las manifestaciones
clinicas, incluidos el prurito, el enrojecimiento, la
urticaria, el dolor abdominal, las nduseas y los

vomitos, presincope o sincope.®*®

La ingestidn de codeina, acido acetil salicilico,
queso o platanos, agentes fisicos (calor, friccidon,
endoscopias, el empleo de ciertos anestésicos,
antiinflamatorios no esteroideos, opioides,
anestésicos, contrastes radiolégicos iodados
intravenosos, interferén 2b, ejercicios fisicos,
estrés, ansiedad, y veneno de himenédpteros
exacerban la sintomatologia.®®

El diagndstico es clinico y se confirma con una
biopsia cutdnea que muestra un aumento de los
mastocitos dérmicos con predominio perivascular,
solo se reserva la biopsia de medula ésea para
las formas sistémicas que son mas frecuentes en
el adulto.®®

El tratamiento estd encaminado a evitar los
factores activadores mastocitarios citados. Son
de utilidad los antihistaminicos (hidroxicina,
ciproheptadina, difenhidramina) vy el
cromoglicato disédico estabilizador de mastocitos
gue pueden resolver sintomas gastrointestinales
e incluso sistémicos. La extirpacién de lesiones
cutdneas estard excepcionalmente indicada
cuando hay acusados sintomas generales.®®

Se presenta este reporte por la baja prevalencia
de este tipo de tumor en el Hospital Pedidtrico
Universitario Paquito Gonzalez Cueto de
Cienfuegos.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de un lactante de 4 meses
de edad, mestizo y de procedencia rural,
producto de un embarazo y parto normales.

Este paciente desde su nacimiento presenté una
lesion nodular de aproximadamente 2 cm. en
regién axilar anterior izquierda (mastocitoma)
con signo de Darier: urticaria y aparicién de un
halo eritematoso perilesional, relacionado con
estdémulos. La madre refirié que en tres
ocasiones habia presentado enrojecimiento
generalizado sin relacionarlo con algln
desencadenante. (Figura 1).
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Actualmente el paciente se mantiene con
seguimiento ambulatorio por consulta de
dermatologia, asi como tratamiento
antihistaminico y cromona.

Desde el punto de vista clinico mantiene los
mismos sintomas y signos descritos con
anterioridad. Se refiere que la sintomatologia
desaparece en la adolescencia.

DISCUSION

Entre las mastocitosis cutaneas benignas, se
distinguen dos formas de la enfermedad: aislada,
el mastocitoma solitario, que tiende a la
involucidén espontdnea en varios meses y un tipo
generalizado, la urticaria pigmentosa, que tiende
a la curacién en la adolescencia.**6®

Se presenta un caso con diagndstico de
mastocitoma solitario con signo de Darier:
urticaria y aparicion de un halo eritematoso
perilesional al estimulo y evolucién favorable.
Ahora con tratamiento preventivo-educativo
dirigido a evitar los factores activadores de
mastocitos y sintomatico para control de los
sintomas.*®

Actualmente el paciente se mantiene con
seguimiento ambulatorio por consulta de
dermatologia, asi como tratamiento
antihistaminico y cromona.

Desde el punto de vista clinico mantiene los
mismos sintomas y signos descritos con
anterioridad. Se refiere que la sintomatologia

Figura 1. Lesion nodular de aproximadamente 2 cm en regidn axilar anterior izquierda con signo de Darier

desaparece en la adolescencia.
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