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RESUMEN

Se presenta el caso de un lactante menor con
tumoracion cutdnea benigna, localizada en el
area submandibular izquierda de la cabeza,
caracteristico de un mastocitoma solitario. Su
reconocimiento clinico precoz y la instauracién
terapéutica temprana aceleraron el tiempo de
resolucion, casi siempre espontanea.
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SUMMARY

We present a case of an infant with benign
cutaneous tumor, located in the left
submandibular aspect of the head consistent
with solitary mastocytoma. Its early clinical
recognition and early treatment onset
accelerates time to resolution almost always
spontaneous.
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INTRODUCCION

Las mastocitosis integran un raro y heterogéneo grupo de enfermedades, caracterizado por la
proliferacion hiperplasica de mastocitos, involucrando principalmente a la piel y de forma
excepcional a otros érganos y sistemas corporales. Las presentaciones tegumentarias son propias de
la infancia, alguna vez asociadas a sintomas constitucionales, sin evidenciar compromiso interno. La
variedad clinico-morfoldgica mas comun es la urticaria pigmentosa, seguida del mastocitoma
solitario, que constituye entre el 10y 15% de todos los casos. Se estima que 1 de cada 1000 a 8000
pacientes que acuden a la consulta dermatoldgica, presentan una de las caracteristicas del
padecimiento. El mastocitoma cutdneo solitario, en general congénito o de aparicion durante las
primeras semanas de vida, se diagnostica antes de los dos afios de vida en mas de la mitad de los
casos; existen comunicaciones de casos de inicio durante la juventud y adultez. La lesién suele
localizarse en el tronco o extremidades, casi siempre respetando la cabeza, el cuello, las palmas y
plantas; corresponde a una formacion nodular hemiesférica, bien demarcada y firme al tacto, de
tinte eritemato-castafio-amarillenta, superficie lisa, levemente anfractuosa, de 2 a mas de 4 cm de
didmetro, muy pruriginosa®®**. Est4 descrito el caso de un lactante con una lesién rojizo-tumefacta
ampollar en la palma de una mano; otro de un mastocitoma situado en la mufieca izquierda de una
recién nacida, junto al brazalete de identificacion. A su vez, Koh describié una lesién vesicular
persistente en el lugar de aplicacién de la vacuna contra la hepatitis B>%.

CASO CLINICO

Se atiende a un paciente masculino de tres meses de edad, derivado por un médico general con una
dermatosis localizada en la cabeza involucrando el drea submandibular izquierda, caracterizada por
pequefia tumoraciodn rojiza sobreelevada de forma oval de escasos 2 cm de didmetro que a la
friccion suave, experimenta un fendmeno de urticacién / ampulacion y malestar localizados, o sea un
signo de Darier positivo. (Figs 1y 2). Presente desde el nacimiento, es abordado inicialmente como
hemangioma capilar en fase de crecimiento tumoral. Los padres refieren breves brotes ampollosos
con eritema y edema en el sitio, tras el bafio y roce con la ropa o0 manipulacion intencionada, que
pronto desaparecian en término de 30 minutos o a las pocas horas. No existen antecedentes
heredofamiliares o personales patoldgicos de interés, en relacion con el padecimiento actual. Los
estudios generales de laboratorio solicitados se reportan dentro de parametros normales. El aspecto
clinico con los hallazgos referidos y su curso evolutivo orientaron el diagndstico de mastocitoma
cutaneo solitario; no se efectlo biopsia escisional por la obviedad del caso. Se prescribe furoato de
mometasona en crema bajo oclusion nocturna, en dias alternos durante cinco meses con
disminucion apreciable del volumen, extension e intensidad de la lesién y sus sintomas
acompafiantes, observados en visitas ulteriores de revision (Fig 3). Su desaparicion se logré al cabo
de un afio y medio, con el empleo de hidrocortisona crema al 1% aplicada en la mafiana y la noche.
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Fig 3: mejoria clinica hacia el quinto mes.

COMENTARIO

El mastocitoma solitario es la segunda variante clinico-morfolégica mas frecuente de las mastocitosis
de la nifiez, sélo después de la urticaria pigmentosa. Representa un infiltrado masivo aberrante de
mastocitos en la piel sin involucro organico interno. Puede ser congénito o aparecer de manera
precoz, durante los primeros dos afios de vida como una tumoracion cutanea aislada o
excepcionalmente, tres a cinco neofomaciones separadas y dispersas en un mismo individuo. La
liberacion espontdnea o provocada de histamina, heparina, hidrolasas acidas, leucotrienos,
prostaglandinas y factor activador de plaquetas, entre otros mediadores proinflamatorios, causan
el prurito, el desarrollo de formaciones urticarianas, vesicoampulares intralesionales y el
enrojecimiento difuso transitorio. En casos graves, acontece hipotension arterial, datos de
insuficiencia respiratoria y sintomatologia digestiva. No se conoce el mecanismo fisiopatoldgico que
expligue la proliferacion y acumulo focalizado de mastocitos en la piel; se ha propuesto un proceso
reactivo inespecifico iniciado por la participacion de diversos factores de crecimiento e IL-3 en
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sujetos susceptibles. Se debe distinguir de otras patologias con lesiones morfoldgicas similares (Tabla
1). Las opciones terapéuticas son conservadoras debido a su naturaleza benigna y autolimitada; en la
fase aguda muy sintomatica se aconseja el uso de antihistaminicos orales, estabilizadores de
membrana de mastocitos y corticoesteroides tépicos de baja a moderada potencia. El efecto
inhibidor de la estimulacién e hiperplasia tisular mastocitaria con deplecion celular prolongada, hace
de los corticoides locales uno de los farmacos de eleccién en estos pacientes. En ocasiones al
involucionar, aparece una anetodermia caracteristica residual. La extirpacion quirdrgica debe
considerarse en casos muy sintomaticos, aislados y accesibles, sin olvidar que representa un riesgo
potencial la infiltracion de productos con anestésicos y vasoconstrictor®’.

TABLA |: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL MASTOCITOMA CUTANEO

DIAGNOSTICO CARACTERISTICAS

URTICARIA MULTIPLES RONCHAS, TRANSITORIAS
XANTOGRANULOMA LESION ROSADO-AMARILLENTA, INICIO TARDIO
JUVENIL

PICADURA DE INSECTO | RONCHAS Y PAPULAS, TEMPORALES, CARACTER ESTACIONAL

HAMARTOMA NEOFORMACION DE ELEMENTOS ECTOMESODERMICOS
CONGENITO

El objetivo principal de este trabajo es la orientacidon diagndstica adecuada y oportuna de un
padecimiento poco comun en la practica médica diaria, tratar los eventos sintomaticos agudos vy la
explicacién detallada a los padres respecto de su curso benigno y autolimitado, que rara vez
compromete la vida del paciente.
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