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Evolucion cutanea atipica (tipo paquidérmico) de una
mastocitosis

M.P. Sanchez-Salas, A.C. Lazaro, J. Martin, M.P. Grasa y F.J. Carapeto

Departamento de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafa.

Presentamos el caso de un varén de 75 afios que fue estudiado por primera vez en nuestro Servicio
hace 32 afios, por presentar unas lesiones papulosas eritemato-amarillentas generalizadas, junto con crisis de
prurito, taquicardia y flushing. El diagnéstico propuesto a partir de este cuadro clinico y de la biopsia cutinea fue
de urticaria pigmentosa.

Alo largo de estos afios el paciente ha sido revisado periédicamente, realizindose pruebas analiticas seriadas,
biopsias cutdneas, estudios radiolégicos y gammagraficos éseos y ultrasonografias hepiticas y esplénicas, sin ha-
lazgos significativos. Los sintomas derivados de la liberacién de mediadores han decrecido progresivamente.
En una de sus tltimas revisiones se le realizé un aspirado y biopsia de médula, apareciendo infiltrados multifo-
cales de mastocitos tipicos, CD117+, por lo que fue catalogado por el Servicio de Hematologia en fase de
mastocitosis sistémica indolente.

Desde el punto de vista cutineo queremos destacar los prominentes cambios que se han producido a lo largo
de la evolucién: la piel actualmente aparece engrosada, infiltrada, redundante y de color grisiceo, mostrando as-
pecto paquidérmico. Este es un tipo extremadamente raro de afectacién cutdnea en las mastocitosis, habién-
dose descrito solamente un caso en la literatura.
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ATYPICAL PACHYDERMATOUS CUTANEOUS COURSE OF MASTOCYTOSIS

Abstract. We describe the case of a 75-year-old man first seen in our department 32 years ago for generalized
yellowish erythematous papular lesions along with an attack of pruritus, tachycardia, and flushing. A diagnosis
of urticaria pigmentosa was proposed on the basis of these symptoms and the results of skin biopsy.

Periodic follow-up in the intervening years included serial laboratory analyses, skin biopsy, radiological studies,
bone scintigraphy, and ultrasound of the liver and spleen, with no remarkable findings. The symptoms caused
by release of mediators decreased progressively.

In one of the most recent visits, bone marrow aspirate and biopsy were performed, revealing multifocal
infiltrates of typical CD117* mast cells. Consequently, the hematology department diagnosed indolent systemic
mastocytosis.

A number of marked cutaneous changes were observed during the follow-up period: the skin currently appears
thickened, indurated, redundant, and grayish, with a pachydermatous appearance. This represents an extremely

rare form of cutaneous involvement in mastocytosis and only 1 case has been described in the literature.

Key words: mastocytosis, pachydermatous skin, urticaria pigmentosa.

Introduccion

En 1869 Nettleship y Tay describieron un desorden cutd-

neo que consistia en lesiones maculopapulosas pigmenta—
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das con respuesta pruriginosa de tipo urticaria ante ciertos
estimulos, como el rascado o el frotamiento de la piel, que
fue llamado urticaria pigmentosa!. El descubrimiento por
Paul Erlich en 1879 de las células mastocitarias demostré
que dichas lesiones estaban formadas por cimulos de mas-
tocitos?.

Las mastocitosis reinen un grupo de enfermedades ca-
racterizadas por una anormal proliferacién y acumulacién
de mastocitos en uno o mds érganos, siendo la piel la loca-
lizacién mds frecuentemente afectada. Los sintomas se
desarrollan a partir de la infiltracién de los 6rganos por los
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Lesiones cutaneas de nuestro paciente hace 32 afios.

Infiltrado
de mastocitos en la
dermis (tincion
inmunohistoquimica
con CD117, aumento
original x100).

Biopsia de
médula ésea (tincion
inmunohistoquimica
con CD117, aumento
original x100).

Piel grisacea, indurada y con numerosos comedones,
que presenta el paciente actualmente.

mastocitos y de la liberacién de mediadores quimicos mas-
tocitarios.

Presentamos el caso de un paciente diagnosticado de
mastocitosis sistémica, seguido durante largo tiempo en
nuestro Servicio, cuya piel ha sufrido destacados y atipicos
cambios clinicos durante la evolucién.

Caso clinico

El paciente, varén de 75 afios, fue visto por primera vez en
nuestro Servicio de Dermatologia hace 32 afios por pre-
sentar la aparicién progresiva, desde hacia 5 afios, de lesio-
nes papulonodulares amarillentas de predominio en el
tronco (fig. 1), acompafadas de crisis ocasionales de pru-
rito, taquicardia y flushing. No existian antecedentes pato-
légicos dermatoldgicos personales ni familiares. El estudio
analitico y la exploracién sistémica fueron normales. La
biopsia cutdnea y tincidén con hematoxilina-eosina mostré
agregados dérmicos de células monomorfas redondeadas u
ovales, con citoplasma eosindfilo; la tincién con azul de
toluidina confirmé la naturaleza mastocitaria del infiltrado,
por lo que fue diagnosticado de urticaria pigmentosa.

El paciente fue sometido a seguimiento con un comple-
to estudio periédico, que ha incluido radiografias y gam-
magrafias dseas, pruebas de laboratorio, ecografia hepitica,
esplénica y biopsias cutdneas (todas fueron similares a la
primera, con positividad para el azul de toluidina y el anti-
cuerpo CD117, [fig. 2]). No se hallaron alteraciones sig-
nificativas, hasta que en su tltima revisién detectamos una
banda monoclonal IgG sérica, por lo que le fue practicado
un aspirado y biopsia de médula 6sea. El aspirado mostré
una celularidad normal, pero en la biopsia aparecieron in-
filtrados multifocales densos, bien delimitados de masto-
citos redondos tipicos positivos para CD117, que constitu-
ye el patrén histolégico mds frecuente de afectacién ésea en
la mastocitosis sistémica’® (fig. 3). El nivel sérico de tripta-
sa fue normal, 7,69 ng/ml (3-11 ng/ml).

El paciente fue también evaluado por el Servicio de He-
matologia, y diagnosticado de mastocitosis sistémica en
fase indolente.

Ao largo de los afos la piel ha sufrido cambios clinicos
significativos; actualmente el paciente no presenta ninguna
de las lesiones papulosas con las que se inicié la enferme-
dad, sino que la piel ha adoptado un aspecto infiltrado,
engrosado y paquidérmico de forma generalizada, con
marcada acentuacién de los pliegues cutdneos, que apare-
cen laxos y redundantes. También se han desarrollado nu-
merosos comedones y tumores pediculados de tipo fibroma
en la espalda, abdomen y regiones axilares e inguinales
(figs. 4, 5y 6). Los sintomas por liberacién de mediadores
mastocitarios han disminuido, por medio del tratamiento
con antihistaminicos H1 (hidroxicina) y la evitacién de los
factores precipitantes.
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Aspecto similar de la piel del abdomen y regiones
inguinales.

La mastocitosis sistémica se diagnostica mds frecuente-
mente en los adultos, y viene definida por la infiltracién
multifocal de mastocitos en uno o més 6rganos, sin incluir
la piel. La médula 6sea se encuentra casi siempre afectada
en estos casos.

De acuerdo con los recientes avances en la investigacién
sobre las mastocitosis, en 2001 se propuso una nueva cla-
sificacién de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS)
de estas enfermedades*. De forma general, las mastocitosis
sistémicas se denominan agresivas o malignas cuando hay
una proliferacién incontrolada de mastocitos inmaduros en
los 6rganos y/o circulacién periférica, produciendo altera-
ciones funcionales, mientras que hablamos de formas indo-
lentes cuando la enfermedad permanece estable, sin produ-
cir dafio sobre los 6rganos.

En muchos casos pedidtricos, y pricticamente en la
totalidad de los adultos con mastocitosis sistémica indo-
lente, las lesiones de la piel constituyen los tnicos hallaz-
gos clinicos™®, sin hallarse otros signos debidos a la infil-
tracién de los 6rganos por los mastocitos; de hecho, la
morfologia de estas células suele ser como las células ma-
duras normales. La primera prueba que debe realizarse en
los pacientes con sospecha de mastocitosis sistémica es la
determinacién de los niveles de triptasa sérica. En mu-
chos casos de mastocitosis sistémica los valores de tripta-
sa sérica se elevan a mds de 20 ng/ml”®. En cualquier
caso, una determinacién elevada de triptasa sérica, como
Unico pardmetro, no es definitiva para el diagnéstico de
mastocitosis sistémica, puesto que estos valores también
pueden elevarse en pacientes afectos de una neoplasia
mieloide no mastocitaria, o en el curso de una reaccién
alérgica severa’.

Lesiones pediculadaas tipo fibroma en la espalda del
paciente.

En los pacientes adultos, incluyendo aquellos en los que
la enfermedad se inicié antes de la pubertad, el estudio de
extensién debe incluir un aspirado y biopsia de médula
oseal®!l; sin embargo, en la edad pedidtrica el examen de
médula 6sea sélo debe realizarse si se detectan organome-
galias, osteolisis 0 anomalias en el examen de sangre peri-
férica.

Los pacientes con mastocitosis sistémica indolente sue-
len presentar lesiones de urticaria pigmentosa; muy rara-
mente las lesiones estdn ausentes. Se ha descrito una forma
extremadamente rara, multinodular no pigmentada, llama-
da variante pseudoxantomatosa, en la que las lesiones re-
cuerdan al pseudoxantoma eldstico'2.

Nuestro paciente, en las primeras etapas de la enferme-

dad, present6 lesiones cutineas de urticaria pigmentosa,
pero a lo largo del tiempo la piel suftié significativos cam-
bios clinicos, que no fueron acompaiiados de diferencias
desde el punto de vista histolégico. Solamente hemos en-
contrado un caso similar recogido en la literatura (Mene-
ghini y Angelini, 1980)'3; su paciente, que sufria una mas-
tocitosis sistémica, desarroll6 una piel paquidérmica que
compararon con el aspecto del cocodrilo, junto con come-
dones y fibromas. Paradéjicamente, y al igual que en nues-
tro caso, el empeoramiento cutdneo fue unido a una mejo-
ria de los sintomas y a una evolucién benigna del cuadro
sistémico.
Presentamos este caso por la rareza de las lesiones y la evo-
lucién atipica cutdnea que ha sufrido nuestro paciente, que
nosotros hemos nombrado «tipo paquidérmico» de masto-
citosis. En la literatura sélo se ha descrito un caso similar;
creemos que la piel paquidérmica podria ser secundaria a la
presencia durante afios de infiltrados mastocitarios cutd-
neos con liberacién de mediadores, en una piel inicialmen-
te afectada de urticaria pigmentosa.

Actas Dermosifiliogr. 2007;98:707-10 709



710

Séanchez-Salas MP et al. Evolucién cuténea atipica (tipo paquidérmico) de una mastocitosis

. Netteship E, Tay W. Rare forms of urticaria. Br Med J. 1869;
2:323-30.

. Erlich P. Beitrige zur Kenntnis ders granulierten Bindege-
webszellen und der eosino-philen. Leucozyten. Arch Anat
Physiol. 1879;3:166-9.

. Horny H-P, Ruck P, Krober S, Kairseling E. Systemic mast
cell disease (mastocytosis). General aspects and histopatholo-
gical diagnosis. Histol Histopathol. 1997;12:1081-9.

. Valent P, Horny H-P, Li CY, Longley JB, Metcalfe DD, Par-
waresch RM, et al. Mastocytosis (mast cell disease). World
Health Organization (WHO) classification of tumours. Pat-
hology and genetics. En: Jaffe ES, Harris NL, Stein H, Var-
diman JW, editors. Tumours of haematopoietic and lymp-
hoid tissues. Vol 1. World Health Organization. Lyon,
France: IARC Press; 2001. p. 291-302.

. Angulo ], Ruiz A, Gonzilez-Guerra E, Vargas I, Farifia MC,
Martin L, et al. Mastocitosis del adulto. Descripcién de
9 casos clinico-patolégicos. Actas Dermosifiliogr. 2005;96:
231-6.

. Wolff K, Komar M, Petzelbauer P. Clinical and histopatho-
logical aspects of cutaneous mastocytosis. Leuk Res. 2001;25:
519-28.

7.

10.

11.

12.

13.

Sperr WR, Jordan JH, Fiegl M, Escribano L, Dimhofer S,
Semper H, et al. Serum tryptase levels in patients with mas-
tocytosis: correlation with mast cell burden and implication
for defining the category of disease. Int Arch Allergy Inmu-
nol. 2002;128:136-41.

. Schwartz LB. Clinical utility of tryptase levels in systemic

mastocytosis and associated hematologic disorders. Leuk
Res. 2001;25:553-62.

. Schwartz LB, Metcalfe DD, Miller ]S, Earl H, Sullivan T.

Ttyptase levels as an indicator of mast-cells activation in sys-
temic anaphylaxis and mastocytosis. N Engl ] Med. 1987,
316:1622-6.

Escribano L, Bravo P, Cantalapiedra A, Vizquez R, Garate
MT, Diaz B, et al. Aspectos pricticos sobre el diagnéstico y
tratamiento de las mastocitosis del adulto. Actas Dermosifi-
liogr. 1999;90:211-23.

Horny H-P, Valent P. Diagnosis of mastocytosis: general his-
topathological aspects, morphological criteria, and inmu-
nohistochemical findings. Leuk Res. 2001;25:543-51.

Jain R, Dogra S, Verma S, Mohanty SK, Handa S. Diffuse
cutaneous mastocytosis: pseudoxanthomatous variant. ] Der-
matol. 2002;29:354-6.

Meneghini CL, Angelini G. Systemic mastocytosis with dif-
fuse crocodile-like pachydermic skin, pedunculated pseudofi-
bromas and comedones. Br ] Dermatol. 1980;102:329-34.

Actas Dermosifiliogr. 2007;98:707-10



