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Mastocitosis cutanea gemelar: seguimiento a’12 anos

Cutaneous mastocytosis in twins: a 12-year follow-up
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RESUMEN

La urticaria pigmentosa es la forma mas comin de mastocitosis
cutanea, entidad esporadica que rara vez tiene expresion
gemelar.Se describe un caso de urticaria pigmentosa en gemelos
monocigbticos, con seguimiento a 12 afios.

PALABRAS CLAVE: Urticaria pigmentosa, mastocitosis cutdneaq,
gemelos.

Introduccién
La mastocitosis cutdnea es una afeccién heterogénea
e infrecuente,que afecta tanto a nifios como adultos
y ocasiona lesiones que se caracterizan por el hallazgo
histopatoldgico de un infiltrado rico en mastocitos.! En
la mayoria de los casos, urticaria pigmentosa (UP) es una
entidad esporddica'y los casos de afectacién en gemelos
idénticos, son excepcionales.*™ Se describe una instancia
de gemelos monocigéticos que presentaron lesiones tipi-
cas de up desde su nacimiento y fueron sujetos a un segui-
miento de control evolutivo a 12 afos.

Caso clinico

Gemelos idénticos de un mes de edad,productos de una
gestacién a término y sin complicaciones, y sin antece-
dentes familiares de enfermedades cutdneas. Son lleva-
dos a consulta dermatolégica por la presencia de papulas
pruriginosas, con distribucién universal.

Al examen fisico, ambos se encuentran con buen es-
tado general, sin visceromegalias. En la observacién in-
tencionada, los dos presentan papulas rojo-amarronadas,
pruriginosas, que comprometian todo el tegumento —a
excepcion de palmas y plantas— y signo de Darier posi-

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Urticaria pigmentosa is the most common form of cutaneous
mastocytosis, a sporadical entity that seldom affects twins. This
report describes a 12-year follow-up of monozygotic twins.
KEYWORDS: Urticaria pigmentosa, cutaneous mastocytosis, twins.

tivo. Se establece el diagndstico clinico de urticaria pig-
mentosa.

Los estudios de laboratorio fueron normales. El estu-
dio histopatolégico revel6 infiltrado de abundantes mas-
tocitos en dermis.

Se indicé tratamiento con desloratadina (1 mg/dia),
iniciando seguimiento de control evolutivo a 12 afos,
tiempo en el cual se comprobé la mejoria paulatina del
cuadro cutdneo.

Comentario

La mastocitosis cutdnea es una afeccién heterogénea ca-
racterizada por lesiones con abundantes mastocitos en la
dermis.!

La sobreproduccién de mastocitos es consecuencia de
mutaciones que incrementan la funcién del protoonco-
gen c-kit. Esto conduce a la activacién constitutiva de la
tirosina quinasa KIT y resulta, finalmente, en una mayor
proliferacién de mastocitos con disminucién de la apop-
tosis celular.’ De manera especifica, se ha postulado que
la mutacién de los exones KIT 8, 10, 11 y 17 son la cau-
sa desencadenante de esta entidad,” aunque es muy
posible intervengan otros exones aun no identificados,
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Fotografia 1. Imagen clinica a los 60 dias de vida

sobre todo en las formas familiares.’El tipo de mutacién
de xIT es relevante, ya que la sensibilidad al tratamiento
con imatinib —un inhibidor de KIT— depende del tipo de
anomalfa.” Sin embargo, atin no se dispone de pruebas
concluyentes sobre la mutacién de exones especificos y la
mayor predisposicién a neoplasias sistémicas (por ejem-
plo, gastrointestinales).’

Urticaria pigmentosa (Up) es la forma de mastocitosis
cutdnea mds frecuente en nifios. El compromiso sistémi-
co concomitante es en extremo inusual,5 por lo que no es
necesario el estudio sistematico de la médula dsea; sélo
debera considerarse cuando las lesiones persistan luego
de la pubertad o en caso de que haya sintomas sistémi-
0s.”® UP suele aparecer antes de los dos afios de edad, y
se manifiesta con maculas rojo-amarronadas y prurigino-
sas que urticarizan al ser friccionadas (signo de Darier);'
puede ocurrir que las lesiones se ampollen debido al fro-
tamiento o rascado.” Su distribucién es generalizada, aun-
que la afectacién es menor en dreas foto-expuestas, palmas,
plantas y cuero cabelludo.” A diferencia de los adultos
(cuyo cuadro suele ser persistente), en nifios es frecuente
que ocurra la regresién espontdnea, total o parcial.*

El diagndstico es, eminentemente, clinico y se respal-
da en el hallazgo histopatolégico de un infiltrado de mas-
tocitos. (positivos a azul de toluidina). También es posible
utilizar técnicas de inmunohistoquimica para una mejor
identificacién de la poblacién celular.”

Debido a que, en la mayoria de los casos, up auto-in-
voluciona y rara vez se acompafia de compromiso sistémi-
0,7 s6lo serd necesario tratar a los pacientes pedidtricos
que presenten sintomas (particularmente, prurito). Para
ello, es posible administrar antagonistas del receptor Hr y
en ocasiones (sobre todo cuando coexistan sintomas gas-
trointestinales),antagonistas H2 como cimetidina y raniti-
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Fotografia 2. Imagen clinica a los 2 afios de vida

dina. El tratamiento t6pico con corticoides es otra opcién
terapéutica,’ igual que pimecrolimus, que se ha utilizado
con éxito en algunos casos.” Atn no estdn bien estableci-
dos los beneficios de la terapia con imatinib en pacientes
con mastocitosis cutdnea sin compromiso sistémico; sin
embargo, podria considerarse en casos selectos. El uso de
imatinib obliga realizar un estudio genético que permita
identificar el tipo de mutacién, debido a que existen algu-
nas mutaciones resistentes a la sustancia.” Ademds del
tratamiento farmacolégico, se recomienda evitar agentes
que favorezcan la liberacién de histamina (alimentos, far-
macos y picaduras de insectos).

Conclusiones

up suele ser una entidad esporddica’ y los casos simulta-
neos en gemelos idénticos son excepcionales.*" Se des-
cribe el caso de gemelos monocigéticos que presentaron
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lesiones tipicas de uP desde su nacimiento y en quienes
se llevé a cabo un seguimiento de control evolutivo a 12
anos, durante los cuales fue evidente una notable mejo-
ria clinica que confirmé las observaciones descritas en la
literatura.
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