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Mastocitoma solitario. Comunicacion de un caso

Solitary mast cell tumor. A case comunication
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Resumen

Antecedentes: El mastocitoma solitario es una variante de mastocitosis cutanea de buen prondstico, congénita,
que aparece durante las primeras semanas de vida. Las manifestaciones clinicas incluyen: lesiones de color ro-
jo-marrén, que pueden ser asintomaticas o generar lesiones sistémicas asociadas con la liberacién de histamina.
Reporte de caso: Paciente femenina de 19 afios, que acudi6 a consulta médica por una lesion pigmentada, lige-
ramente sobreelevada en el pliegue antecubital izquierdo, asintomatica, de reciente aparicién y crecimiento pro-
gresivo. La dermatoscopia report6 una fina red simétrica, de color pardo-amarillenta, con puntos negros y distri-
bucién al azar. El informe de Anatomia patoldgica vy los hallazgos de inmunohistoquimica fueron compatibles con
mastocitoma.

Conclusion: El mastocitoma solitario no es exclusivo de la poblacion pediatrica y su manifestacion en la poblacion
adulta suele ser atipica. El conocimiento de las caracteristicas dermatoscopicas es Gtil para establecer el diagnés-

tico certero.
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Abstract

Background: the solitary cutaneous mastocytoma is a variant of cutaneous mastocytosis which carries a good
prognosis. It may develop at a very early age, during the first weeks of life, or even be congenital. Typically, they
present as red-brownish lesions that may be asymptomatic or present systemic manifestations associated with
histamine release.

Case report: A 19-year-old female patient who attended a medical consultation for a pigmented lesion, slightly
raised in the left antecubital fold, asymptomatic, of recent appearance and progressive growth. Dermoscopy re-
ported a fine symmetrical network, yellowish-brown in color and randomly distributed black dots. The pathology
report and immunohistochemical findings were consistent with mast cell tumor.

Conclusion: The solitary cutaneous mastocytoma should not be considered as an exclusive entity in the pediatric
population. Acknowledgment of its atypical clinical presentation with its dermatoscopic features, is useful for di-

agnosis.
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Introduccion

Las mastocitosis son un grupo de alteraciones ca-
racterizadas por la proliferacion clonal de mastoci-
tos en distintos 6rganos, donde la piel es uno de los
mas afectados. La prevalencia es de 9 casos por cada
100,000 habitantes en Estados Unidos.! En la pobla-
cion pediatrica, el 80% de los casos de la enfermedad
corresponden a mastocitosis cutaneas, y de estos el
10 a 15% representan los mastocitomas solitarios.!
Sin embargo, resulta dificil estimar la prevalencia en
adultos, porque su manifestacién es extremadamente
rara.

Las mutaciones somaticas en el protoncogén c-KIT
son responsables de la proliferacién clonal de los
mastocitos.>*® La mutacion mas frecuente en la po-
blacion adulta es KIT D816V, localizada en el exon 17,
detectada en mas del 90% de los casos, a diferencia
de lo observado en la poblacién pediatrica, cuya de-
teccion es variable.®

Las manifestaciones clinicas incluyen: mastocito-
sis cutanea maculopapular, mastocitosis cutanea di-
fusa y mastocitoma solitario, este ultimo descrito por
primera vez por Nettleship, en 1889.2

El mastocitoma solitario es una alteracion frecuen-
te en pacientes pediatricos, en quienes suele aparecer
antes de los 2 anos de vida, principalmente en las ex-
tremidades, la cara, el cuero cabelludo y, con menor
frecuencia, el tronco. Se origina como una lesion Unica,
sobreelevada, de color rojo-marrén o pardo-amarilla,
indurada y de tamafo variable.? Es habitual su curso
indolente y suele desaparecer en la adolescencia.’®

La mayoria de los pacientes manifiesta sintomas
locales: signo de Darier, que es positivo en el 50% de
los casos de mastocitoma cutaneo.* Algunos pacientes
pueden manifestar sintomas relacionados con la libera-
cion local y sistémica de histamina, y de mediadores de
mastocitos como: leucotrienos, prostaglandinas y factor
activador de plaquetas. Estos sintomas incluyen: prurito,
sofocos o sensacion de ardor, nduseas, dolor abdominal,
diarrea, cefalea, hipotension, incluso anafilaxia.>*¢

Los hallazgos clinicos son un factor importante
para establecer el diagndstico, ademas del estudio
histopatolégico y la dermatoscopia. Vané-Galvan vy
sus colaboradores describieron cuatro patrones der-
matoscdpicos en el diagndstico de pacientes con mas-
tocitoma cutaneo: 1) marrén homogéneo, 2) amarillo
homogéneo, 3) reticular vascular y 4) reticular pig-
mentado.”’
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Reporte del caso

Paciente femenina de 19 anos, sin antecedentes
patolégicos de interés para el padecimiento actual,
que acudio al servicio de Dermatologia para estudio
de control dermatolédgico de rutina. Al examen fisico
se observé una lesion pigmentada, ligeramente sobre-
elevada en el pliegue antecubital izquierdo (Figura 1).
La dermatoscopia mostré una fina red simétrica, de
color marrén-amarillo, con puntos negros de distribu-
cién al azar (Figura 2); no se observaron lesiones en el
resto del tegumento. El signo de Darier fue negativo. Al
interrogatorio refirié que la lesién era nueva, no pruri-
ginosa y habia aumentado de tamano en los ultimos
meses. Negd sintomas sistémicos: fiebre, cefalea, ma-
reos, dolor abdominal y sudoracion.

N

Figura 1. Lesion sobreelevada, pigmentada, localizada en el pliegue
antecubital izquierdo
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Figura 2. Lesion pigmentada de color marrén-amarilla, con una fina
red simétrica y puntos negros de distribucion al azar.

Se realizd la reseccion de la lesion y el estudio his-
topatologico reporté células mononucleares de cito-
plasma granular, asociadas con mastocitos perivascu-
lares e intersticiales dérmicos. La inmunohistoquimica
con PAS y azul de toluidina resulto positiva en los gra-
nulos citoplasmaticos y la inmunomarcacién informé
CD-117+, hallazgos compatibles con mastocitoma
cutaneo solitario (Figura 3). No se solicitaron estudios
complementarios.

Hasta la fecha, la paciente se encuentra en segui-
miento, sin evidencia de recidiva de la lesion.
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Discusion

La manifestacién de un mastocitoma solitario en la
edad adulta, como ocurrié en el caso aqui expuesto, es
poco frecuente (suele aparecer en los primeros anos
de vida).23%% En el adulto, la forma mas frecuente
es la mastocitosis sistémica indolente,*>*° de carac-
ter crénico, asociada con anafilaxia en el 20-49% de
los casos.® Las lesiones suelen ser maculopapulares,
multiples, monomorfas y pequefas. Nuestra paciente
tenia una lesion Unica y asintomatica.

El mastocitoma que inicia en la edad adulta no sue-
le tener involucién espontanea, como ocurre con las
lesiones en pacientes pediatricos. Una opcién de tra-
tamiento es la cirugia.** En la mayoria de los casos,
la biopsia escisional, efectuada con fines diagnosti-
cos, resulta terapéutica.'®

De acuerdo con un estudio, la mayoria de los pa-
cientes adultos con mastocitoma solitario fueron so-
metidos a escision quirurgica completa de la lesion.t°
Durante el seguimiento a dos aios no se detectd re-
currencia, excepto en un caso con mastocitoma ati-
pico-borderline sarcoma.’ De igual modo, en nuestra
paciente, luego de la escisién completa de la lesion, no
se evidencio recidiva en el primer afio de seguimiento.

La identificacion de mastocitosis sistémica en es-
tos pacientes sigue siendo un tema de discusion. En
la revisién de Cohen y su grupo de estudio, llevada
a cabo con 16 pacientes adultos con diagnostico de
mastocitoma cutdneo, solo en dos se estudio la po-
sibilidad de afectacién sistémica, pero ninguno tuvo
hallazgos positivos. %1°

Aunque no existe evidencia suficiente para estan-
darizar el seguimiento en estos pacientes, algunos

Figura 3. A) Tincion con H-E (40X), se observa una poblacion de mastocitos monomorfos, con nticleos excéntricos y citoplasma de aspecto
granular basofilo. B) Tincion con azul de toluidina (40X), que muestra granulos con leve metacromasia. C) Inmunohistoquimica (10X) que
evidencia positividad para CD-117.
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autores recomiendan tratamiento conservador, con
estudios de laboratorio y de médula ésea.*° En la pa-
ciente de este estudio no se realizaron pruebas adi-
cionales, por tratarse de una lesidon Unica, con signo
de Darier negativo, sin ninglin sintoma relacionado, en
quién se obtuvo una biopsia escisional diagnodstica y
terapéutica desde la evaluacion inicial. En caso de no
haberse resecado la lesion por completo, de acuerdo
con lo detallado anteriormente, podrian haberse brin-
dado pautas de alarma e indicado seguimiento clinico.

De los cuatro patrones dermatoscopicos descri-
tos para esta alteracion,**® el reticular pigmentado
y el marrén homogéneo son los mas frecuentes en la
poblacion adulta y en la pediatrica; en esta se agre-
ga el patrén amarillo homogéneo.® Sin embargo, de
acuerdo con la bibliografia y los hallazgos en nuestra
paciente, este tipo de patrones pueden superponerse,
tornarse a una coloracién amarilla difusa (debido al
infiltrado mastocitario dérmico) y generar una pseu-
do-red pigmentada por la proliferacion melanocitica
en la capa basal, secundaria al aumento de factores
de crecimiento.>® En nuestro caso, se agregd un ter-
cer componente a los patrones amarillo homogéneo y
reticular pigmentado: puntos marrones, no descritos
previamente.

Conclusion

El caso aqui expuesto supone una forma clinica de
mastocitosis poco frecuente en la edad adulta, cuyo
diagndstico y seguimiento resultan un desafio, debido
a los escasos reportes y evidencia cientifica al respec-
to. La dermatoscopia es un método valioso para esta-
blecer el diagnostico diferencial. Este caso informa un
quinto patron de superposicién de mastocitoma a los
descritos anteriormente, que consiste en la formacion
de puntos marrones.
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