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Resumen.—Presentamos un caso de mastocitosis sistémica
que mostraba una importante y progresiva hiperpigmentacion
melanica cutanea a lo largo de los ultimos 8 afos. La
llamativa hiperpigmentaciéon cutédnea de nuestro paciente
podia estar en relacion con factores estimuladores del
desarrollo de mastocitos y melanocitos.
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INTRODUCCION

Las mastocitosis son un grupo de entidades de
origen desconocido caracterizadas por la
proliferacién e infiltracion tisular por mastocitos.

El 6rgano mds cominmente afectado por estos
trastornos es la piel, seguido de la médula 6sea, hueso,
ganglios linfiticos, tubo digestivo, higado ybazo'?.

Presentamos un caso de mastocitosis sistémica
indolente que mostraba una intensa y llamativa
hiperpigmentacién cutdnea.

DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 46 afios con antecedentes personales
de tabaquismo, etilismo y enfermedad pulmonar
obstructiva crénica fue remitido a nuestro servicio
por un oscurecimiento cutdneo progresivo a lo largo
de los udltimos 8 afios, acompafiado de prurito.
También referia ocasionales cuadros de diarrea
autolimitados, por los que nunca consultd a su
médico. Ala exploracién cutdnea se objetivaba una
hiperpigmentacién cutdnea eritematopardusca casi
generalizada (fig. 1). En algunas zonas, como cara y
hombros, se observaban ademds eritema vy
telangiectasias (fig. 2). En abdomen yrodillas la piel
aparecia engrosada, algo indurada al tacto y con
remarcamiento de los surcos cutdneos. Las mucosas
se encontraban respetadas. La auscultacién
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SYSTEMIC MASTOCYTOSIS: AN UNUSUAL
ETIOLOGY FOR CUTANEOUS HYPERPIGM ENTATION

Abstract.—A patient with systemic mastocytosis and severe
ongoing progressive melanotic cutaneous hyperpigmentation
for the last 8 years is presented in this case report. The
striking cutaneous hyperpigmentation of our patient could be
related to stimulating factors for development of mast cells
and melanocytes.
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Fig. 1.—Hiperpigmentacién generalizada en la espalda.

cardiopulmonar era normal. A la palpacién
abdominal se detect6 una hepatomegalia de 10 cm
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Fig. 2—FEritema y telangiectasias con mayor detalle en hombro.

acompafiada de esplenomegalia de 8 cm. No se
palparon adenopatias.

Una biopsia cutdnea de la espalda mostré una
hiperpigmentacién meldnica basal en la epidermis
(fig. 3). La dermis superficial contenia algunos vasos
ectdsicos ymelanéfagos yen la dermis profunda se
observaban células de aspecto fusiforme, que
presentaban granulos metacromaticos citoplasmaticos
en la tincidon de Giemsa (fig. 4).

En el hemograma destacaba una leucocitosis de
21.400 cél./ pl con neutrofilia. El resto del hemograma
yla bioquimica sanguinea fueron estrictamente nor-
males. En la tomografia computarizada toracoabdomi-
nal yen la ecografia abdominal se observaron adeno-
megalias celiacas, retroperitoneales y mesentéricas, asi
como hepatoesplenomegalia. El mapa 6seo mostraba
osteosclerosis generalizada. La triptasa sérica total fue
de 278 pg/ 1 (valoresnormales < 13,5 wg/ 1). Elresto de
exploraciones solicitadas, incluyendo radiografia de t6-
rax, anticuerpos antinucleares, dcido félico, vitamina
Bi», proteinograma, inmunoglobulinas, gammagrafia
6sea yestudios hormonales fueron normales.

Se realiz6 una biopsia de médula ésea en la que se
apreci6 que la celularidad grasa se encontraba reem-
plazada por un aumento de la celularidad hematopo-
yética entre la que destacaban areas de fibrosis, cons-
tituidas fundamentalmente por coldgena, que en
ocasiones configuraban nédulosen torno a estructuras
vasculares. En estas dreas y dispersas por el resto de la
médula se advertian células alargadas que, con tincién
de Giemsa mostraban granulos metacromadticos (mas-
tocitos). A estas células se sumaban numerosos eosiné-
filos. Asimismo, las biopsias hepdticas y ganglionares
realizadas mostraron infiltracion tisular por mastocitos.

Se pauté tratamiento inicialmente con clorhidrato
de hidroxicina (25 mg/ dia) para el control del
prurito con buena respuesta.

Fig. 3.—Hiperpigmenatacién de la membrana basal y vasos ectasi-
cos en dermis (HE, x100).

Fig. 4—Células fusiformes con granulos metacromaticos citoplas-
maticos en dermis profunda (Giemsa, x200).

DISCUSION

Se reconocen cuatro formas de afectacion cutanea
en la mastocitosis que son mastocitomas, urticaria
pigmentosa, mastocitosis cutdnea difusa y
telangiectasia macularis eruptiva persistente. De ellos,
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la urticaria pigmentosa es la forma mads frecuente de
mastocitosis cutdnea en adultos.

La presencia de eritema con hiperpigmentacion
difusa, como sucedié en nuestro paciente, es una
presentacién infrecuente de la enfermedad, que ha
sido raramente descrita3.

Histolégicamente, todas las formas de mastocitosis
se caracterizan por un aumento de los mastocitos que
pueden ponerse de manifiesto con tinciones
especiales como Giemsa o azul de toluidina. Son
frecuentes la hiperpigmentacion de la capa basal yla
presencia de eosiné6filos.

En la piel, tanto sana como enferma, de los
enfermos de mastocitosis cutdnea, se ha demostrado
un aumento del factor de crecimiento del mastocito
(MGF) o ligando de kit*. Esta citocina actia sobre
células que expresan en su superficie el receptor kit,
como los melanocitos, mastocitos y células madre de

la médula 6sea. El ligando de kit induce la
proliferacién de mastocitos y la liberacién de
mediadores. Su accién sobre los melanocitos,
estimulando tanto su proliferacién como la sintesis de
melanina parece explicar la pigmentacién que
aparece en las lesiones cutdneas de mastocitosis y
podria haber desempefiado un importante papel en
la hiperpigmentacién difusa de nuestro paciente.
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