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Telangiectasia macular eruptiva perstans: reporte de casoy

revision de la literatura
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RESUMEN

La Telangiectasia Macular Eruptiva Perstans (TMEP), forma
infrecuente de mastocitosis cutanea consiste en la proliferacion
anormal de mastocitos en dermis papilar sin participacion de
otros 6rganos. Afecta mayormente a adultos, con algunos in-
formes en ninos. Tipicamente, las lesiones de TMEP son ma-
culas eritematosas con finas telangiectasias, distribuidas princi-
palmente en tronco y extremidades superiores con un patron
simétrico, puede presentar afectacion sistémica o asociarse
con neoplasias linfoproliferativas. Se presentan dos casos de
TMEP en una mujer de 32 aflos cuyo inicio coincidi6 con su
primera gestacion y el de una mujer de 55 afios, ambas sin
sintomas sistémicos, se discute la presentacion clinica, histopa-
tologia y tratamiento.

Palabras claves: tclangiectasia macular eruptiva perstans;
mastocitosis; triptasa

SUMMARY

Macular telangiectasia eruptiva perstans (TMEP), an un-
common form of cutancous mastocytosis, consists in the
abnormal proliferation of mast cells in the papillary dermis
without the participation of other organs. It affects almost
exclusively adults, with some reports in children. Typically,
TMEP lesions are erythematous macules with fine telangiec-
tasias, distributed mainly in the trunk and upper limbs with
a symmetrical pattern, may present systemic involvement or
be associated with lymphoproliferative neoplasms. We pre-
sent two cases of TMEP in a 32-year-old woman whose on-
set coincided with her first pregnancy and that of a 55-year-
old woman, both without systemic symptoms, whose clinical
presentation, histopathology and treatment are discussed.

Key words: cruptive macular telangiectasia perstans; mas-
tocytosis; tryptase.

a TMEP fue descrita inicialmente por Parkes

Weber en 1930 y representa una forma rara de

mastocitosis.! La verdadera incidencia y pre-
valencia de la enfermedad se desconoce, los estudios
sugieren que hay entre 1/50,000 y 1/150,000 pacien-
tes diagnosticados por afio.? Las lesiones tipicas son
maculas telangiectasicas con un color de fondo que
varia de marrén claro a marrén oscuro con lesiones
en torax y extremidades de forma simétrica.' El pru-
rito asociado a las lesiones es variable y el signo de
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Darier (papula urticariana después de la friccién) esta
comunmente ausente en esta forma de mastocitosis
cutanea, pero se encuentra en otros tipos.” Al examen
dermatoscopico se identifican vasos telangiectasicos
dispuestos en un patréon reticular; hallazgo considera-
do frecuente en TMEP*

El diagnostico es eminentemente clinico y se comple-
menta con biopsia de piel, si es posible se toma la pie-
za incidiendo donde esté la macula con telangiectasia
visible.”
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Los principales hallazgos histologicos se observan
en dermis papilar con la presencia de moderados a
escasos linfocitos y mastocitos, cuyos granulos meta-
cromaticos se ponen de manifiesto con la tincién de
azul de toluidina y la técnica de Giemsa como las mas
asequibles, el infiltrado se disponen preferentemente a
nivel perivascular sobre todo alrededor de vénulas del
plexo venoso superficial.” El tratamiento se basa en los
sintomas presentados por el paciente, y no existe un
tratamiento estandar de oro hasta la fecha.'

Se ha comunicado previamente la apariciéon o em-
peoramiento de las mastocitosis cutaneas con el em-
barazo, sugiriendo una participacién importante de
estimulos hormonales que acontecen en este estado,
aunque todavia no esta totalmente esclarecido.®

REPORTE DE CASOS

Caso 1: Mujer de 32 afios sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés, desde hace dos anos y
coincidiendo con su primera gestacién, presenta en
la zona V del cuello y brazos, maculas eritematosas y
marronaceas de aspecto telangiectasico (figura la, 1b),
pruriginosas en forma variable, se tornan ligeramen-
te urticarianas tras el frotamiento, la exposicion solar
y el calor (signo de Darier positivo). Adicionalmente,
se observd patréon livedoide en miembros inferiores
sospechandose enfermedad del colageno, sin sintomas
sistémicos. El estudio histologico con H&E, reportd
piel normal, mientras que la tincién de Giemsa mos-
tr6 infiltrado perivascular superficial de mastocitos
y linfocitos (figura lc, 1d). Hemograma, IgE, TSH,
ANAs y triptasa sérica normales y VDRL no reactivo.
Se indic6 antihistaminico de primera generacién con
control parcial del cuadro.

Caso 2: Mujer de 55 aflos, con cuadro clinico de tres
anos de evoluciéon de maculas eritematosas pequenas
con telangiectasias de 0,5 cm de didmetro en térax
y brazos de color marrén a rojo (figura 2a); signo de
Darier negativo, inicialmente asintomaticas, con pos-
terior prurito leve a moderado desencadenado por
cambios subitos de temperatura y estrés, sin sintomas
sistémicos asociados. A la dermatoscopia, se observod
pigmento meldnico y telangiectasia prominente dis-
puesta en un patrén reticular (figura 2b). Anteceden-
tes de hipertension arterial controlada, dislipidemia y
trastorno depresivo en tratamiento, sin alergias medi-

Figura 1

Telangiectasia macular eruptiva perstans.

A y B. Multiples méculas telangiectasicas en V del cuello y cara
lateral de brazo de color marrén claro a marrén oscuro. Las ima-
genes se reproducen con permiso del paciente.

C y D. Tincién Giemsa (40x): infiltrado de mastocitos perivascu-
lares en dermis papilar.

Figura 2

Telangiectasia macular eruptiva perstans.

A. Miculas marronaceas en térax anterior.

B. Dermatoscopia, se observa pigmento melanico y telangiectasia
prominente dispuesta en un patrén reticular. Las imagenes se re-
producen con permiso del paciente.

C. Tincion H&E abundante infiltrado perivascular en dermis pa-
pilar y elastosis.

D. Infiltrado conspicuo de mastocitos.



camentosas, u otros antecedentes de interés. Estudio
histologico de H&E, mostré vasos dilatados en dermis
papilar con abundante infiltrado perivascular superfi-
cial de mastocitos y elastosis (figura 2c y 2d). Hemogra-
ma, extendido de sangre periférica, pruebas de funcion
hepatica y triptasa sérica normales. Se inici6 manejo
con hidroxicina 25mg dia con control del cuadro.

DI1SCcUSION

La mastocitosis cutanea (MC) representa un grupo de
desordenes caracterizados por una acumulacién exce-
siva de mastocitos en la piel, que puede presentarse de
forma aislada o asociada a compromiso sistémico. Se
clasifica en tres subtipos: urticaria pigmentosa (UP) o
MC maculopapular, MC difusa y mastocitoma.’

La TMEP corresponde a una forma especifica de
mastocitosis cutanea caracterizada clinicamente por
maculas telangiectasicas. Representa hasta un 14% de
las mastocitosis cutaneas segun un estudio reciente,’
afectando, cast exclusivamente a adultos, aunque se
han reportado casos pediatricos.’

Segtn la dltima clasificacién de la OMS (Tabla 1)
la TMEP no es considerada una entidad individual
dentro de las mastocitosis cutaneas, y algunos autores
postulan que seria una variante altamente vasculariza-
da de la urticaria pigmentosa.’

Tabla 1
OMS: Clasificacion de las mastocitosis (2016)

Mastocitosis cutanea

Mastocitosis maculopapular 6 urticaria pigmentosa
Mastocitosis cutanea difusa

Mastocitoma cutaneo

Mastocitosis sistémica

Mastocitosis sistémica indolente

Mastocitosis sistémica latente

Mastocitosis sistémica asociada con neoplasia hematologica
Mastocitosis agresiva

Leucemia de mastocitos

Sarcoma de mastocitos
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Tradicionalmente se ha descrito la TMEP como una
mastocitosis restringida a la piel, sin embargo, en la
literatura actual se ha reportado asociaciéon con mas-
tocitosis sistémica hasta en el 47% de los casos. Esta
ultima corresponde a una proliferaciéon de mastocitos
neoplasicos que forman infiltrados focales y/o difusos
en varios 6rganos, incluyendo meédula 6sea, bazo, hi-
gado, linfonodos y el tracto gastrointestinal,” ademas,
se ha comunicado asociacién con mieloma multiple y
policitemia vera.'

La triptasa sérica y la histamina urinaria de 24 horas
son dos métodos comunes, no invasivos, para inves-
tigar afectacion sistémica, la biopsia de médula 6sea
se indica como Gltima instancia para buscar prolifera-
cion de mastocitos y mutaciones citogenéticas especi-
ficas. La mutacion especifica del receptor c-kit en los
mastocitos, denominada Asp816Val o D816V, es la
mutaciéon genética mas comun asociada con la mas-
tocitosis; la médula 6sea es probablemente el sitio mas
comun de afectacion sistémica de la enfermedad.”

El manejo y tratamiento de la enfermedad es conser-
vador y sintomatico, implementa medidas higiénico-
dietéticas encaminadas a evitar situaciones que esti-
mulan la degranulacién de los mastocitos.

Se hace mencion al uso de antihistaminicos anti H1
(hidroxicina, clorfeniramina, etc.), solos o combina-
dos con antihistaminicos anti H2 (ranitidina, cimeti-
dina, etc.), utiles para controlar sintomas cutaneos y
gastrointestinales, dentro de las opciones terapéuticas
también se cuenta con los estabilizadores de la mem-
brana del mastocito (ketotifeno y cromoglicato disodi-
co), los esteroides intralesionales y topicos potentes. El
uso de Psoralenos orales, fotoquimioterapia con rayos
UVA, dosis altas de UVA-1 y UVB-NB han demostra-

do mejorar los sintomas y la apariencia estética.’

La sustitucion del antihistaminico demostr6 que la te-
rapia con montelukast es efectiva en el tratamiento de
TMEP. La mayoria de los resultados del tratamiento
son temporales a menos que la terapia se continde in-
definidamente.'!

CONCLUSION

Se presentan estos casos por ser una entidad rara que
requiere un alto indice de sospecha que en ocasiones
puede evolucionar a una malignidad, por lo que se
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resalta la importancia de solicitar niveles de triptasa
sérica e histamina urinaria de 24 horas para descartar
compromiso sistémico, ademas presentar la nueva cla-
sificacion de la enfermedad segin la OMS.
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