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CASOS CLINICOS

Telangiectasia maculosa eruptiva persistente unilateral:
aportacidén de un caso y revisién de la literatura

Resumen.—Comunicamos el caso de un varén de 12 aflos de
edad que presentaba lesiones eritematotelangiectdsicas con
distribucidn unilateral en el miembro superior izquierdo. El
estudio histolégico confirmo el diagndstico de telangiectasia
maculosa eruptiva persistente. En la literatura revisada sélo
hemos encontrado tres casos de telangiectasia maculosa

eruptiva persistente unilateral.

Palabras clave: Telangiectasia maculosa eruptiva persistente.

Mastocitosis. Unilateral.

INTRODUCCION

La telangiectasia maculosa eruptiva persistente
(TMEP) es un tipo poco frecuente de mastocitosis
cutdnea caracterizada por mdaculas eritematosas con
finas telangiectasias, distribuidas principalmente en el
tronco y en las extremidades. Esta dermatosis tiene
generalmente un curso benigno, aunque también se
han descrito algunos casos con afectacién sistémica o
transformacién maligna (1, 2). Describimos un caso
excepcional de TMEP por el comienzo precoz del cua-
dro en edad escolar ypor la localizacién unilateral de
sus lesiones, que seguian un patrén de distribucién
segmentario zosteriforme.

DESCRIPCION DEL CASO

Nifio de 12 afios de edad remitido a nuestro Servi-
cio por presentar una erupcién cutdnea eritematosa
de 2 afios de evolucion, que afectaba inicialmente a
laregién del omoplato izquierdo yque de forma lenta
y gradual se extendié al hombro, brazo, antebrazo y
primer dedo de la mano del mismo lado. Entre sus
antecedentes personales destacaba Unicamente una
polinosis en tratamiento inmunoterdpico. El paciente
referfa prurito generalizado en relacidn con los bafios
con agua caliente y con los cambios bruscos de tem-
peratura, asi como episodios aislados de rubor facial.
En la consulta se realizé un interrogatorio dirigido en
el que se descarté otra sintomatologia acompafiante
como dolor abdominal, nduseas, vomitos, diarrea, pér-
dida de peso, mareos, cefaleas, dolor tordcico y pal-
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pitaciones, asi como la toma de otros medicamentos
o drogas.

En la exploracién clinica se observaron numerosas
mdéculas eritematosas con finas telangiectasias, con-
fluentes y con bordes mal definidos. Estas lesiones se
localizaban en la region del omoplato, cuello, hombro,
brazo, antebrazo y primer dedo de la mano del lado
izquierdo, confinadas al segmento corporal correspon-
diente a los dermatomas C4-T (Figs. 1 y 2). Las lesio-
nes desaparecian a la diascopia y la friccion de las mis-
mas no provocaba su urticacidn (signo de Darier nega-
tivo). Presentaba un dermografismo moderadamente
positivo sobre piel sana. El resto del examen fisico fue
normal.

El examen histopatoldgico correspondiente a la biop-
sia de una de estas lesiones cutdneas mostré una hiper-
pigmentacion de la capa basal, una dilataciéon del plexo
vascular superficial y un infiltrado inflamatorio peri-
vascular en dermis superior con aumento del nimero
de mastocitos (una media de tres mastocitos por uni-
dad vascular) (Fig. 3). Con la tincién de Giemsa se
observaron granulos metacromadticos en el citoplasma
de estas células (Fig. 4).

Con el diagnéstico clinicohistopatolégico de TMEP
solicitamos determinaciones de metil-histamina en
orina de 24 horas y de triptasa en suero. Los resulta-
dos de estas pruebas de laboratorio apoyaron el diag-
néstico de TMEP al obtener valores por encima de la
normalidad: 266,2 pg/ 24 h de metil-histamina en orina
de 24 horas (en condiciones normales niveles infe-
riores a 172) y 9,3 U/ 1 de triptasa (valores normales
entre 0-2). También realizamos un estudio de exten-
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sién para descartar afectacion sistémica subyacente en
el que se incluyeron las siguientes exploraciones: sis-
temdtico ybioquimica sanguinea, con resultadosden-
tro de la normalidad; radiografia de huesos largos, pel-
vis, columna y crdneo, sin alteraciones significativas;
ecografia abdominal, que descart6 la existencia de
adenopatias y visceromegalias, y estudio radiolégico
baritado sin hallazgos patoldégicos. Los resultados del
examen fisico general y de estas exploraciones com-
plementarias descartaron afectacidn sistémica o trans-
formacién maligna de esta mastocitosis cutdnea.

El paciente ha realizado tratamiento con antihista-
minicosorales anti-H; yactualmente sigue diversas medi-
dashigienicosanitarias con objeto de evitar aquellos fac-
tores desencadenantes de la degranulacién mastocitaria,
como el ejercicio intenso, cambios bruscos de tempera-

FIG. 3.—Imagen histolégica de la lesién que muestra una dilatacion
vascular superficial acompafada de un infiltrado inflamatorio peri-
vascular en dermis superior con mastocitos (H&E, x10).
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FIGS. 1y 2.—Aspecto clinico de las lesiones
cutaneas que se distribuyen en la zona del
miembro superior izquierdo
correspondiente a los dermatomas C,-T.

tura, ciertos medicamentos como aspirina, codeina,
antiinflamatorios no esteroideos, etc. Un afio después las
lesiones cutdneas tienen un aspecto similar al inicial.

DISCUSION

Las mastocitosis constituyen un grupo heterogéneo
de trastornos clinicos caracterizados por una prolifera-
cién anormal de mastocitos en diversos érganos o teji-
dos, siendo la piel su localizacién mas frecuente (2, 3).

Dentro del grupo de las mastocitosis cutdneas se
incluyen cinco variantes clinicas: la urticaria pigmen-
tosa (que representa aproximadamente el 90% de los
casos de infiltracién cutanea mastocitaria), el masto-
citoma, la mastocitosis cutanea difusa o eritrodérmica,
la mastocitosis telangiectdsica y la TMEP (3, 4).
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La TMEP esuna forma poco frecuente, aunque no
excepcional, de mastocitosis cutdnea con lesiones dis-
tribuidas principalmente en tronco y zona proximal
de miembros. Esta entidad afecta casi exclusivamente
a adultos (5) y por regla general tiene un curso be-
nigno. No obstante, se han descrito casos de TMEP en
adultos que evolucionan a mastocitosis sistémica por
infiltracién de 6rganos internos como médula dsea,
tracto gastrointestinal, higado, bazo y nédulos linfa-
ticos (3, 5-7).

En nuestro caso el paciente referia como tinicos sin-
tomas sistémicos episodios de rubor facial yrinorrea,
hallazgos bastante comunes en las mastocitosis que no
implican necesariamente afectacion sistémica (8). A
pesar de ello descartamos esta complicacion mediante
un estudio de extensién dirigido, si bien no conside-
ramos justificado someterle a exploraciones invasivas
como biopsia y aspirado de médula 6sea y endosco-
pia digestiva alta al tratarse de una mastocitosis cuta-
nea de inicio en edad escolar (2, 3, 7).

Hemos considerado interesante la descripcion de este
caso de mastocitosis cutdnea al tratarse de un tipo excep-
cional de TMEP por la localizacion de sus lesiones, que
adoptaban una disposicién unilateral segmentaria
(9-11), ypor su inicio precoz en edad escolar (12-14).

Tras una revision exhaustiva de la literatura com-
probamos que hasta la fecha tan s6lo se han publicado
tres casos de TMEP con esta distribucién peculiar yen
ningin de ellos las lesiones comenzaron en la infan-
cia. En 1987, Fried y Lynfield (9) publicaron el pri-
mer caso de TMEP unilateral en un varén de 36 aflos
de edad. El paciente presentaba desde hacia 10 afios
unas lesiones telangiectdsicas en mejilla derecha con
signo de Darier negativo. El examen histoldgico de las
lesiones cutdneas mostré un infiltrado inflamatorio
perivascular en dermis superior con incremento en el
nimero de mastocitos.

El segundo caso de TMEP unilateral fue publicado
por Koeppel y Sayag en 1990 (10). Se trataba de una
mujer de 25 afios de edad que consulté por una erup-
ciéon maculosa eritematotelangiectdsica que se exten-
dia lenta y gradualmente siguiendo un patrén de dis-
tribucién unilateral y lineal por encima de la mama
izquierda. El signo de Darier era positivo y el examen
histopatolégico confirmé el diagndstico de TMEP.

En 1993, Gonzdlez-Castro (11) public6 un nuevo
caso de TMEP unilateral en una mujer de 36 afios de
edad con una historia de lesiones eritematosas con
vasos telangiectdsicos en la mejilla izquierda desde
hacia 15 afios aproximadamente. Estas lesiones eran
pruriginosas durante el periodo menstrual y con los
cambios bruscos de temperatura. El signo de Darier
era negativo y los hallazgos histol6gicos eran simila-
res a los de los casos anteriores, con dilatacion del
plexo vascular superficial yacimulos perivasculares de
mastocitos.
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También queremos sefialar que en el caso que
comunicamos se planteé el diagndstico diferencial de
esta entidad con la telangiectasia nevoide unilateral
por la distribucién peculiar de las lesiones cutdneas.
Sin embargo, los resultados del examen histopatold-
gico confirmaron el diagndstico de mastocitosis cuta-
nea tipo TMEP. Esto dltimo nos hace sospechar que
posiblemente los casos de TMEP unilaterales no sean
tan excepcionales y que muchos de los casos etique-
tados de telangiectasia nevoide unilateral se corres-
ponderian realmente con TMEP unilaterales si el der-
mat6logo hubiese confirmado esta sospecha clinica
con el estudio histopatoldgico correspondiente.

Abstract.—We report the case of a 12-year-old male
with erythematous telangiectatic lesions with
unilateral distribution affecting his left upper limb.
The histological analysis confirmed the clinical
diagnosis of telangiectasia macularis eruptiva
perstans (TMEP). To the best of our knowlodge only
3 cases of unilateral TMEP have been reported.

Bernal Ruiz Al, Gonzdlez Ruiz A, Aragoneses Fraile H, Gutié-
rrez Rodriguez C, Garcia Muiioz M. Unilateral telangiectasia
macularis eruptiva perstans: a case report and review of the lite-
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