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INTRODUCCION

RESUMEN

La mastocitosis cutdanea es una enfermedad rara caracterizada por la
proliferacion clonal de mastocitos, principalmente en la piel. En neo-
natos pretérmino puede confundirse con otras patologias cutaneas,
siendo un gran desafio diagnéstico. Presentamos el caso de un recién
nacido pretérmino gemelar con lesiones cutaneas generalizadas desde
el nacimiento. Inicialmente, el diagnéstico fue de histiocitosis cutanea
basado en hallazgos histopatolégicos. Sin embargo, a los 11 meses,
la aparicion del signo de Darier y una segunda biopsia confirmaron
mastocitosis cutanea. El manejo consistié en antihistaminicos y me-
didas generales. Durante 10 afios de seguimiento, el paciente mostré
ausencia de compromiso sistémico. El diagnéstico diferencial inicial
incluyé histiocitosis cutanea, destacando la importancia de repetir es-
tudios diagnésticos cuando los hallazgos clinicos y patolégicos no son
concordantes. Este caso resalta que la mastocitosis cutanea pediatrica
puede presentarse desde el nacimiento y requiere una elevada sos-
pecha diagnoéstica para evitar diagnosticos erréneos y manejar adecua-
damente la evolucién clinica. La evolucion benigna observada en este
caso refuerza la naturaleza autolimitada de la mastocitosis cutanea pe-
diatrica, aunque enfatiza la necesidad de un seguimiento prolongado
para detectar posibles progresiones sistémicas. Este reporte contribuye

a la escasa literatura sobre mastocitosis en neonatos pretérmino.

La mastocitosis abarca un grupo heterogéneo de enferme-
dades caracterizadas por la proliferacion clonal de masto-
citos en diversos drganos, siendo la piel la localizaciéon mas
comun, aunque la mastocitosis cutanea es raral?

En nifios, las formas mas comunes incluyen mastocitosis

maculopapular (urticaria pigmentosa), mastocitoma soli-

tario y mastocitosis cutanea difusa. La mastocitosis ma-
culopapular es la variante pediatrica mas frecuente, con
mediana de inicio a los 3 meses y presentandose antes de
los 2 afios en el 94% de los casos. Los sintomas mas co-
munes son el signo de Darier en el 86.7% de los pacientes,

prurito en el 43% y manifestaciones como flushing y bulas.
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También se describen sintomas sistémicos como diarrea y
dolor abdominal, con una relacién directa entre el nimero

de lesiones y el compromiso sistémico?

El signo de Darier, considerado patognomonico, se ca-
racteriza por un habén tras la friccién de la lesion, pu-
diendo desencadenar sintomas sistémicos agudos por
liberaciéon de mediadores mastocitarios, especialmente
en lesiones grandes o con formacion de ampollas, ob-

servada en lactantes y nifios pequefios#

Los niveles de triptasa sérica, marcador de compromiso
sistémico, son sospechosos si superan los 20 ug/L. En
menores de 2 afios, el 66% presenta niveles <6.6 ug/L,
mientras que valores >30.8 ug/L se asocian a mayor sin-

tomatologia sistémica?

El diagndstico de mastocitosis cutanea se basa en la
evaluacion clinica de lesiones, signo de Darier positivo

y biopsia cutdnea’?

El manejo se centra en controlar sintomas y prevenir
desencadenantes, como cambios de temperatura, ciertos
alimentos y medicamentos. Los antihistaminicos con-

trolan el prurito, mientras que en casos severos se usan

Figura 1. Presentacién inicial 5 meses
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corticosteroides topicos o sistémicos y terapias dirigidas

segun la extension de la enfermedad?

En recién nacidos y nifios pequerios, la mastocitosis cu-
tanea suele ser benigna y resolverse espontaneamente,
aunque requiere seguimiento para monitorear su evo-

lucién y ajustar el manejo356

Los reportes de mastocitosis en recién nacidos pre-
término son escasos, lo que motivé la presentacion de
este caso clinico como un desafio diagndstico y su evo-

lucién tras 10 afios de seguimiento.

CASO CLiNICOD

RN pretérmino (embarazo gemelar bicorial biamniético),
es evaluado a los 5 meses de edad cronolégica por le-
siones generalizadas presentes desde el nacimiento. Al
examen fisico, lesiones papulares solevantadas, de co-
loracion amarillo-marrén o marrén rojiza, algunas ero-
sionadas, que confluyen formando placas que miden
desde 5 mm a 2 cm, localizadas en cara, tronco, ex-
tremidades superiores e inferiores, sugerente de una
erupcion infiltrativa generalizada, sin compromiso del

estado general (figura 1).
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Se realiza estudio con laboratorio general con resultados
normales y se realiza biopsia, cuyo informe histopato-
logico fue sugerente de histiocitosis cutdnea de tipo in-
determinado con estudio inmunohistoquimico con re-

accién negativa S-100 y CD1a.

Se solicitan niveles de triptasa sérica: 19.20 ug/L. Se
realiza estudio de imagenes: ecografia abdominal y ra-
diografias de extremidades superiores e inferiores sin

hallazgos patoldgicos.

Figura 2. Signo de Darier.

Figura 3. Evolucién clinica, 5 afios.

M. Guglielmetti et al.

En evaluacién clinica a los 11 meses aparece signo de
Darier (+) en una lesi6én del dorso (fig 2), lo que hace
cuestionar el diagndstico anatomopatolégico y re-

plantear la sospecha un cuadro de mastocitosis.

Se realiza una nueva biopsia con tincion de Giemsa y
microscopia electronica de transmision que confirma

una mastocitosis cutanea.

El paciente ha evolucionado con disminucién de lesiones cu-
taneas a los 5 afios (fig 3), en seguimiento durante 10 afios en
controles cada 6 meses, con manejo general en base a dietay
antihistaminicos, manteniendo sus niveles de triptasa sérica

normales, sin evidencia de compromiso sistémico.

DISCUSION

A pesar de la aparicion caracteristica de la enfermedad,
lo interesante de este caso es que aparece en un recién
nacido de pretérmino gemelar que inicialmente se con-
funde clinica e histopatolégicamente con una histioci-
tosis. La evolucion benigna y el signo de Darier fueron

clave en la sospecha clinica.
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La mastocitosis cutanea, especialmente en su forma ma-
culopapular, es la presentacion mas comun en pediatria y
generalmente aparece en los primeros meses de vida. En
este caso, las lesiones estaban presentes desde el naci-
miento, lo cual es menos comtin segtn la literatura, donde
el inicio suele ser a los 3 meses en la mayoria de los casos.
La presencia desde el nacimiento plantea la posibilidad
de una forma congénita, lo que refuerza la importancia
de incluir esta patologia en el diagnéstico diferencial de
lesiones cutaneas en neonatos, especialmente cuando las

caracteristicas son persistentes y generalizadas.

Las lesiones en este paciente se describen como papu-
lares solevantadas, de color amarillo-marrén o marron
rojizo, algunas con erosiones y formando placas. Estas
caracteristicas coinciden con la descripcion clasica de las
lesiones en mastocitosis cutanea. La aparicion posterior
del signo de Darier a los 11 meses confirmd el diag-
ndstico clinico. Este signo, considerado patognomanico,
aparecio relativamente tarde, lo que subraya que la au-
sencia inicial no excluye la enfermedad y que la evo-
lucién clinica y la correlacién anatomopatoldgica ade-

cuada son fundamentales para establecer el diagndstico.

El caso ilustra los desafios en el diagndstico temprano
de mastocitosis cutanea, especialmente en recién na-
cidos. Inicialmente, el diagndstico diferencial incluy6
histiocitosis cutanea, lo cual es razonable dado el patron
de infiltracion observado en la biopsia inicial. La his-
tiocitosis cefalica benigna (HCB) es una histiocitosis de
células no Langerhans poco comun que se desarrolla
durante la infancia o la nifiez temprana, que puede con-

fundir o plantear un posible diagndstico diferencial?:%2

Adicionalmente, los niveles de triptasa sérica, nor-
males en este paciente, fueron utiles para descartar

compromiso sistémico temprano.

La evolucion del paciente durante 10 afios sin evidencia
de compromiso sistémico y con manejo conservador es
consistente con el curso benigno de la mastocitosis
cutanea en pediatria. La resolucion espontanea no fue
observada completamente, ya que las lesiones per-
sistieron durante la infancia, aunque se mantuvieron

controladas con antihistaminicos y medidas generales.
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CONCLUSION

Este caso enfatiza la importancia del seguimiento
clinico y diagndstico preciso en neonatos con le-
siones cutaneas persistentes. La mastocitosis cutanea,
aunque infrecuente, puede presentar retos diagnos-
ticos significativos, y la confirmacién requiere corre-
lacién clinica, histoldgica y de laboratorio. La evolucién
benigna observada en este paciente refuerza la natu-
raleza autolimitada de la enfermedad en la mayoria de
los casos pedidtricos, pero subraya la necesidad de un

manejo integral y monitoreo a largo plazo.

CONSENTIMIENTO INFORMADO

El paciente incluido en este estudio y su representante han
firmado el consentimiento informado, aprobando el uso
de sus imdagenes y datos clinicos exclusivamente con fines
de investigacion y publicacion cientifica. Se garantiza que
no se han proporcionado datos personales ni se han uti-

lizado fotografias que permitan su identificacion.
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