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Telangiectasia Macularis Eruptiva Perstans

La telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) es una forma rara y crénica de mastocitosis cutanea,
caracterizada principalmente por la presencia de multiples maculas planas, asintomaticas, de color marrén
rojizo en la piel. Es causada por la acumulacidn de mastocitos en la piel, que son células derivadas de la
médula 6sea y desempefian un papel crucial en el sistema inmunolégico. Cuando se activan, los mastocitos
liberan una variedad de mediadores, como histamina, heparina, citocinas y proteasas, que son responsables
de las reacciones alérgicas, la inflamacidn y las respuestas inmunitarias. La TMEP se considera una forma
localizada de mastocitosis, a diferencia de la mastocitosis sistémica, que afecta otros 6rganos mas alla de la
piel.

Presentacion Clinica y Fisiopatologia

La TMEP tipicamente se manifiesta como maculas persistentes y pequeifias, que varian de 2 a 6 milimetros
de diametro, con bordes irregulares. Estas lesiones son cominmente de color marrén rojizo y pueden o no
estar asociadas con telangiectasias—capilares dilatados visibles en la superficie de la piel, también
conocidos como venas de arafia. Aunque la TMEP generalmente afecta el tronco, los brazos y las piernas de
manera simétrica, ha habido informes aislados de afectacién unilateral. Las lesiones tienden a respetar la
cara. A diferencia de otras formas de mastocitosis, la TMEP tipicamente no exhibe el signo de Darier, que se
caracteriza por la aparicion de urticaria o habones cuando se frota o agita la piel.

Aunque los sintomas cutdneos son la manifestacién principal, ocasionalmente pueden ocurrir sintomas
sistémicos como rubor, palpitaciones cardiacas, hipotension, dificultad para respirar, trastornos
gastrointestinales como diarrea o acidez estomacal, y fatiga, aunque estos son infrecuentes. La presencia de
afectacion sistémica aumenta la complejidad del diagnostico y el manejo, ya que la activacién de mastocitos
podria conducir a reacciones mas graves. Es importante destacar que en los casos en que la enfermedad
esta confinada a un lado del cuerpo, los sintomas sistémicos generalmente estan ausentes.

Diagnoéstico

El diagnostico de TMEP se basa en una combinacién de hallazgos clinicos y examen histopatolégico. Una
biopsia de piel tipicamente revela un nimero aumentado de mastocitos, que generalmente se localizan
alrededor de los vasos sanguineos dentro de la piel. Estos mastocitos pueden identificarse utilizando
tinciones especificas como azul de toluidina o CD117 (c-Kit). La presentacién clinica, que incluye las
caracteristicas maculas marrén rojizas, la ausencia del signo de Darier y la edad de inicio del paciente
(tipicamente adultos jovenes), respalda atin mas el diagndstico. Otras formas de mastocitosis, incluyendo
variantes sistémicas, deben descartarse mediante pruebas adicionales, como los niveles séricos de triptasa
y biopsias de médula 6sea cuando se sospecha afectacidn sistémica.

Opciones de Tratamiento

La TMEP generalmente se considera una condicién benigna, y la mayoria de los casos requieren
intervencion minima. Si el paciente no tiene sintomas, no es necesaria ninguna terapia. El enfoque de
manejo se centra principalmente en el control de sintomas y la mejora cosmética. Los antihistaminicos,
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particularmente los bloqueadores H1 y H2, son el tratamiento de primera linea ya que ayudan a mitigar la
activacién de mastocitos al bloquear los receptores de histamina. Estos medicamentos pueden prevenir la
liberacion de mediadores de mastocitos, aliviando asf sintomas como el prurito o el rubor.

Para pacientes con lesiones mas prominentes o molestas, pueden considerarse tratamientos cosméticos. La
terapia con laser de colorante pulsado (PDL, por sus siglas en inglés) es una opciéon ampliamente utilizada
para reducir la apariencia de las telangiectasias y las lesiones cutaneas. El PDL se dirige a la hemoglobina en
los vasos sanguineos dilatados, lo que conduce a su coagulacion selectiva y eventual desvanecimiento. Otros
tratamientos con laser, como la luz pulsada intensa (IPL, por sus siglas en inglés), también han mostrado
eficacia en la mejora de los resultados cosméticos. Los pacientes también pueden optar por ocultar las
lesiones con productos cosméticos.

En casos donde estan presentes sintomas sistémicos, puede requerirse tratamiento adicional para manejar
estas manifestaciones. Esto puede incluir medicamentos destinados a estabilizar los mastocitos, como el
cromoglicato de sodio o los antagonistas de los receptores de leucotrienos. La fototerapia también se ha
utilizado con éxito, pero las lesiones tienden a recurrir.

Pronéstico y Consideraciones

El pronéstico de la TMEP es generalmente favorable, siendo la condicién autolimitada y no asociada con
morbilidad significativa. Sin embargo, se debe tener cuidado en el manejo de pacientes con sintomas
sistémicos, ya que existe potencial para reacciones graves si la activacién de mastocitos se vuelve
generalizada. Aunque la TMEP es mas comtn en adultos jovenes, también se ha reportado en poblaciones
pediatricas, con una prevalencia ligeramente mayor en varones. Se debe prestar especial atencién a los
posibles desencadenantes de la activacion de mastocitos, incluyendo ciertos medicamentos, cambios de
temperatura o trauma fisico, que pueden exacerbar los sintomas en algunos individuos.

Conclusion

La TMEP es una forma rara de mastocitosis cutanea. Sus caracteristicas clinicas distintivas, como las
maculas marroén rojizas persistentes y la ausencia del signo de Darier, ayudan en su diagndstico. Aunque
tipicamente es benigna, la condicién puede ocasionalmente asociarse con sintomas sistémicos, requiriendo
un manejo cuidadoso. Las estrategias de tratamiento actuales enfatizan el control de sintomas, incluyendo
el uso de antihistaminicos y terapias con laser para la mejora cosmética. Dada su naturaleza benigna,
muchas personas con TMEP llevan vidas normales, sin consecuencias significativas para la salud a largo
plazo.
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