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CASO PARA EL DIAGNOSTICO

Lesiones maculares telangiectasicas
en una mujer de 90 anos

Telangiectatic Macules in a 90-Year-Old
Woman

Historia clinica

Mujer de 90 anos con antecedentes personales de hipoa-
cusia severa y osteoporosis, sin tratamiento habitual que
consulta por lesiones asintomaticas localizadas en el torax,
los hombros y la parte alta de la espalda. Habian aparecido
hacia 5 afios de forma brusca permaneciendo estables desde
entonces. No habia recibido ningln tratamiento.

Exploracion fisica Figura 2 Hematoxilina-eosina: 10X y 50X.

Al examen fisico destacaba la presencia de mdltiples
maculas telangiectasicas eritemato-violaceas, muy bien
delimitadas, de tamafio variable entre 5mm y 4cm de dia-
metro (fig. 1). Las lesiones blanqueaban a la digitopresion y
el signo de Darier era negativo.

Figura 3 Inmunohistoquimica: triptasa: 40X.

Histopatologia

El estudio histolégico mostro estructuras vasculares dila-
tadas en el plexo capilar superficial con un infiltrado
inflamatorio en la periferia donde predominaban los mas-
tocitos (fig. 2). Estas células eran positivas para la tincion
de triptasa (fig. 3).

¢Cual es su diagnéstico?

Figura1  Maculas telangiectasicas de bordes bien delimitados
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CASO PARA EL DIAGNOSTICO

Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP)

Se realiz6 hemograma con recuento celular, bioquimica con
perfiles hepatico y renal y triptasa sérica donde destacaba
una ligera elevacion de la triptasa (16,3 mcg/L, normal hasta
13,5 mcg/L). A pesar de este hallazgo, debido a la edad
avanzada de la paciente, ella y sus familiares rechazaron
seguir con el estudio de extension.

Las mastocitosis constituyen un grupo de enfermedades
caracterizadas por una excesiva acumulacion de mastoci-
tos en los tejidos, siendo la piel el 6rgano afectado con mas
frecuencia.

Se han descrito tres variantes clinicas de mastocitosis con
afectacion cutanea: la urticaria pigmentosa (con su forma
tipica, en placas, nodulos y la TMEP), la mastocitosis cutanea
difusa y el mastocitoma.

La TMEP fue descrita por primera vez por Weber en
1930'. Se considera un subtipo poco frecuente de urticaria
pigmentosa que se presenta en menos del 1% de los pacien-
tes afectados por mastocitosis. Aparece principalmente en
adultos jovenes y de mediana edad aunque existen casos
publicados de aparicion en edad pediatrica. Se ha descrito
una forma familiar en 4 pacientes de edad pediatrica en
3 generaciones de una misma familiaZ?.

Clinicamente se manifiesta en forma de maculas eritema-
tosas compuestas por telangiectasias, de coloracion violacea
o amarronada, asintomaticas, con signo de Darier negativo.
Se localizan principalmente en el tronco y las extremidades
superiores. Se han descrito también formas de TMEP unilate-
ral segmentaria que pueden plantear diagndstico diferencial
con la telangiectasia unilateral nevoide3.

Histoloégicamente la TMEP se caracteriza por un aumento
en el nimero relativo de mastocitos que se distribuyen alre-
dedor de capilares y vénulas dilatadas en el plexo capilar
superficial. En la mayoria de los casos de TMEP el nimero
de mastocitos no estd muy aumentado en términos abso-
lutos, lo que hace dificil el diagndstico con tinciones de
hematoxilina-eosina, por lo que se aconsejan tinciones de
inmunohistoquimica (IHQ) con triptasa y/o c-kit (CD 117)*.

Aunque se ha considerado que la TMEP es una mas-
tocitosis con afectacion exclusivamente cutanea puede
existir sintomatologia sistémica como hipotension, flushing,
prurito, dolor abdominal y anafilaxia por liberacion de

mediadores por parte de los mastocitos. En otros casos
existe sintomatologia por infiltracion de otros odrganos
como esplenomegalia, adenopatias, hepatomegalia y ane-
mia. Finalmente existen casos aislados descritos, de esta
variante de mastocitosis asociada a sindromes mieloprolife-
rativos, linfoproliferativos y mielodisplasicos®.

El tratamiento dependera de si existe afectacion sisté-
mica o si la afectacion es exclusivamente cutanea, en este
altimo caso existen casos tratados de forma satisfactoria con
corticoides topicos e intralesionales, inhibidores de la calci-
neurina tépicos, laser vascular de 585 nm y terapia PUVA ©.

Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.

A los doctores JesUs Cuevas Santos y Luis Cristian Perna
Monroy por las imagenes histopatoldgicas.
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