Mastocitosis sistémica, reporte de un caso
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e reporta el caso de un paciente masculino de 53 afios de edad con mastocitosis sistémica y lesiones gas-
trointestinales y cuténeas, debido a la rareza del padecimiento en nuestro medio.
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Abstract
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e report a 53 year-old male with systemic mastocytosis and skin and gastrointestinal involvement.
This is an uncommon presentation of the disease.
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Caso clinico

Paciente masculino, 53 afos de edad, quien es enviado por
su gastroenterélogo para evaluacién de sus lesiones cutdne-
as. Presenta dermatosis generalizada que afecta cara, piel
cabelluda, palmas y plantas con predominio en térax ante-
rior y posterior, constituido por papulas y placas color par-
duzco rojizas (fotografias 1y 2). El resto del examen fisico
transcurri6 dentro de los limites normales.

Inici6 su padecimiento hace 12 aios con la aparicién de
“ronchitas” que poco a poco aumentaron hasta su estado
actual. Refiere que son asintomdticas y ocasionalmente,
cuando recibe sol, se “alteran un poquito”.

Como antecedentes de importancia se anoté que el
paciente acudié con el gastroenterélogo por epigastralgia,
dolor abdominal y diarrea, por lo que se realizé una en-
doscopia y se diagnosticé gastritis y Helicobacter pilory, moti-
vo por el cual se le indicé tratamiento con claritromicina,
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500 mg de claritromicina cada 12 horas, 1 gr de amoxicilina
cada 12 horas y 40 mg de pantoprazol cada 12 horas, duran-
te 14 dfas.

Con estos datos clinicos cutdneos se hizo el diagnéstico

de mastocitosis sistémica versus liquen plano, por lo que se




Fotografia 2. Acercamiento de las placas rojo parduzcas.

gesscece

realizé biopsia de piel de una placa pardusca rojiza que
demostré infiltrado perivascular en la dermis, formado por
células mononucleares, algunas de ellas de aspecto fusifor-
me y que, con coloracién de Giemsa, presentaron granulos
metacromdticos en el citoplasma, lo que confirma que
dichas células son mastocitos (fotografia 3).

Con los hallazgos en la biopsia de piel se programé al
paciente para una colonoscopia y se visualizé en el ciego
un patrén serpiginoso y nodular en la mucosa, del cual se
tom6 una biopsia en la que se encontré, en la ldmina pro-
pia, células mononucleares; estas células, con coloracién de
Giemsa, mostraron granulos metacrométicos en el citoplas-
ma y en la piel, con lo que se confirmaron como mastoci-
tos (fotografia 4).

Los resultados de los exdmenes de laboratorio —hema-
tologia completa, nitrégeno de urea y creatinina, pruebas
hepéticas y glicemia— mostraron todo dentro de limites
normales.

El diagnéstico definitivo de este paciente fue mastoci-
tosis sistémica, lo cual es importante debido a la rareza de
esta entidad. Las lesiones cutdneas hicieron pensar en el
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diagnéstico clinico de la enfermedad desde su inicio, el cual
se complementé con el cuadro clinico e histopatolégico del
tracto gastrointestinal.

El paciente fue enviado con su resultado de vuelta con
el gastroenterélogo y lamentablemente no hemos vuelto a
saber de él.

La mastocitosis es una enfermedad poco frecuente,
con leve predominio en varones. Se clasifica segin el
pronéstico de la enfermedad, el érgano especifico afecta-
do o la presentacién clinica. Acorde a su pronéstico, hay
mastocitosis benigna o agresiva; segun el érgano afectado,
hay mastocitosis cutdnea, extracutinea y ésea, entre otros
tipos, que a su vez incluyen formas como la cardiaca,
renal/vejiga, pulmonar, omentum y la que afecta las
meninges.'

Desde el punto de vista cutdneo, la mastocitosis se ma-
nifiesta como urticaria pigmentosa (la forma mds frecuente),
mastocitoma, telangiectasia macularis eruptiva perstans y
cutdnea difusa.?

Por otra parte, la mayoria de los pacientes presenta la
forma benigna de mastocitosis con distintas evoluciones:
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Fotografia 3. Piel: Con coloracién de Giemsa se observan en la dermis
mastocitos con granulos en el citoplasma.
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Casos Clinicos

una entra en regresién, otra es una forma estable y una ter-
cera tiene una progresién lenta.?

La infiltracién de mds de un érgano constituye la mas-
tocitosis sistémica.’ Afecta tejidos como piel, médula 6sea,
higado, bazo y nédulos linfaticos.* La piel es el 6rgano que
se infiltra con mayor frecuencia por los mastocitos.> El sus-
trato comun es un incremento de los mastocitos en la der-
mis. Se desconoce la causa de su aumento, y puede infiltrar
cualquier tejido del organismo. Ademds, puede presentarse
hiperpigmentacién cutinea como consecuencia del aumen-
to de melanina en la epidermis.

Tras la piel y los huesos, el aparato gastrointestinal es el
tercer sistema orgdnico afectado.? Los sintomas habituales
son inestabilidad vascular, dolor abdominal, musculo
esquelético, dolor de cabeza, diarrea y fatiga. A esto se suma
la sintomatologfa cutdnea que se ve en casi todos los casos.’

En relacién con la sintomatologfa gastrointestinal se
presenta segin las series, en 35 a 80% de los pacientes adul-
tos.”® La mastocitosis cutinea difusa y eritrodérmica cursa
con sintomas sistémicos, entre los que sobresalen los gas-
trointestinales. En los adultos, el dolor abdominal y la epi-
gastralgia son los sintomas mds frecuentes.”

La anamnesis y la exploracién clinica minuciosa son de
gran utilidad para el diagnéstico, sobre todo si estin pre-
sentes las lesiones cutdneas caracteristicas. La mastocitosis
se sospecha por las manifestaciones clinicas, y se confirma
por estudio histopatolégico de un espécimen de biopsia
procedente de la piel, médula ésea o cualquier otro érgano
afectado.* La determinacién de los mediadores mastocita-
rios en suero (triptasa, histamina, heparina, PGD,) también
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contribuye al diagnéstico. Como dijimos, la biopsia es muy
importante porque suele evidenciar un infiltrado de masto-
citos con algunos eosindfilos e hiperplasia granulocitica.’
Los criterios para el diagnéstico de la mastocitosis sis-
témica son mayores y menores. Dentro de los mayores tene-
mos infiltrado multifocal denso de mastocitos (> 15 mastoci-
tos agregados) detectados en médula 6sea y/o en cualquier
otro 6rgano extracutdneo por inmunohistoquimica (tripta-
sa) u otra tincién. Entre los menores tenemos los siguientes:

a) En el infiltrado de mastocitos detectado en seccio-
nes de médula 6sea u 6rgano extracutineo, mds de
259% de los mastocitos tienen forma de huso; o en
frotis de médula ésea, mds de 259 de mastocitos
atipicos.

b) Deteccién de la mutacién c-Kit, en el codon 816 en
la médula ésea, en la sangre o en otro 6rgano extra-
cutdneo.

¢) En mastocitos con mutacién c-Kit+, en la médula
6sea 0 en 6rganos extracutineos coexpresados en
CD2 y/o CD25.

d) Una concentracién sérica total de triptasa mayor
que 20 ng/ml.# No obstante, este criterio no tiene
valor cuando se asocia la enfermedad lineal celular
hematolégica clonal no mastocitica (AHNMD).

Un criterio mayor y uno menor, o tres criterios menores,
bastan para diagnosticar mastocitosis sistémica.’

A pesar de los recientes avances en el conocimiento de
la fisiopatologfa, diagnéstico y clasificacién de la mastocito-
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sis, ain no se tiene un tratamiento curativo. Un protocolo

de manejo de esta enfermedad para todas las categorias

puede incluir:

a) Una cuidadosa orientacién y asesoria al paciente (o
a los padres, en caso de ser un nifio) y al personal
de salud.

b) Evitar los factores que estimulan la liberacién
aguda de los mediadores de los mastocitos.

¢) Tratamiento de los efectos producidos por la li-
beracién aguda de los mediadores.

d) ‘Tratamiento de la liberacién crénica de los me-
diadores.

e) Tratamiento del 6rgano infiltrado por las masto-
citos.
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