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Caso ClíniCo

Mastocitosis cutánea nodular múltiple

Resumen

La mastocitosis incluye un amplio espectro de trastornos caracterizados por hiper-
plasia de mastocitos en la piel y otros órganos. La mastocitosis infantil generalmente 
comienza antes de la pubertad y se atribuye a la alteración del gen c-kit. La mastoci-
tosis cutánea maculopapular y el mastocitoma solitario siguen siendo las formas más 
comunes de mastocitosis cutánea. Se comunica el caso de un paciente hispano de 
15 meses de edad con mastocitomas nodulares múltiples congénitos (> 20). Se han 
descrito de manera anecdótica manifestaciones clínicas atípicas de mastocitomas 
múltiples, éste es el primero en documentar más de 20 mastocitomas nodulares en 
un paciente.

PALABRAS CLAVE: Mastocitosis cutánea; mastocitosis cutánea maculopapular; mas-
tocitoma solitario.

Abstract

Mastocytosis includes a wide spectrum of disorders characterized by mast cell hyper-
plasia in skin and other organs. Childhood mastocytosis usually has an onset before 
puberty and is attributed to c-kit alteration. Maculopapular cutaneous mastocytosis and 
solitary mastocytoma remain the most commonly forms of cutaneous mastocytosis. 
This paper reports a 15-month Hispanic male with congenital multiple (> 20) nodular 
mastocytomas. Anecdotal reports have described atypical clinical presentations of mul-
tiple mastocytomas; to our knowledge this is the first to report more than 20 nodular 
mastocytomas in a patient.

KEYWORDS: Cutaneous mastocytosis; Maculopapular cutaneous mastocytosis; Solitary 
mastocytoma.
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Multiple nodular cutaneous mastocytosis.
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ANTECEDENTES

La mastocitosis es un grupo de trastornos poco 
comunes caracterizados por la proliferación 
anormal y la acumulación de mastocitos, puede 
estar limitada a la piel (mastocitosis cutánea) 
o afectar múltiples órganos (mastocitosis sis-
témica).1,2 A su vez, la mastocitosis cutánea 
se subdivide en maculopapular, mastocitoma, 
telangiectasia macularis eruptiva perstans y 
mastocitosis cutánea difusa; la mastocitosis 
cutánea maculopapular es la forma más común 
de mastocitosis cutánea.3

El mastocitoma es la segunda forma de mastoci-
tosis cutánea maculopapular más comúnmente 
diagnosticada  (10-20%)  y  se manifiesta  con 
una lesión nodular de color marrón rojizo sin-
tomática de incluso 3-4 cm de diámetro con 
apariencia de piel de naranja.2 El inicio suele 
ser congénito y, aunque raro, los informes de 
casos anecdóticos han descrito manifestaciones 
clínicas con mastocitomas múltiples.4 En este 
artículo se describe un caso de mastocitomas 
nodulares cutáneos múltiples.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino hispano de 15 meses de edad, 
que acudió a nuestra clínica por tener múltiples 
lesiones de color amarillento en los pies y las 
nalgas desde el nacimiento. Los padres refirieron 
que las lesiones se habían ido extendiendo gra-
dualmente al tronco y las extremidades en meses 
subsecuentes. El paciente tenía el antecedente de 
neurofibromatosis tipo l familiar.

Al examen físico, se observaron múltiples nó-
dulos firmes de color amarillento de entre 3 y 
10 mm, así como manchas hipercrómicas color 
marrón claro en el tronco y las extremidades con 
signo de Darier positivo (Figura 1). Se identifi-
caron 29 lesiones. El resto del examen físico se 
reportó sin hallazgos de relevancia. 

Se realizó biopsia por punción y estudio histo-
patológico, que mostró un denso infiltrado 
inflamatorio intersticial y perivascular formado 
principalmente por mastocitos en la dermis 
superficial  y media  (Figura 2A y B). Además, 
se observaron gránulos metacromáticos intraci-
toplasmáticos en tinción con azul de toluidina 
(Figura 2C). Los hallazgos clínicos e histopato-
lógicos fueron concordantes con mastocitosis 
cutánea de tipo nodular. Se difirieron estudios 
de extensión, con seguimiento y vigilancia en 
citas subsecuentes al no registrarse síntomas de 
daño sistémico. 

DISCUSIÓN

La incidencia exacta de la mastocitosis se des-
conoce.5 Asimismo, la mastocitosis cutánea 
maculopapular se distingue por su limitación a la 
piel e incluye un espectro variado de manifesta-
ciones clínicas, las más comunes son mastocitosis 
cutánea maculopapular y mastocitoma nodular. 
La mastocitosis cutánea maculopapular, también 
llamada urticaria pigmentosa, se distingue por 
lesiones maculopapulares eritematosas a pardas, 
típicamente en el tronco, y puede manifestarse 
en adultos, lactantes y niños pequeños.2,4 En 
contraste, el mastocitoma o la mastocitosis no-
dular se  identifican usualmente en  lactantes y 
se caracterizan por la existencia de uno o más 
nódulos o placas, amarillentos o marrones, que 
en 50% de  los casos se acompañan del signo 
de Darier.6,7 En efecto, se ha considerado que 
las manifestaciones cutáneas comprenden un 
amplio espectro clínico. De manera comparati-
va con este caso y de manera anecdótica en la 
bibliografía, se ha reportado daño de mucosas, 
anetodermia secundaria y la coexistencia de 
múltiples nódulos y pápulas, en la mayoría de los 
casos se encontraron un máximo de seis lesiones 
nodulares.8,9 En nuestro reporte, la manifestación 
clínica fue concordante con mastocitosis cutánea 
maculopapular con la existencia de múltiples 
mastocitomas nodulares; a nuestro entender, 
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Figura 2. Fotomicrografía HE de la piel a 10x (A) y 40x (B) que muestra infiltrado inflamatorio intersticial denso 
y perivascular formado por mastocitos redondos y cuboidales, compactados, uniformemente espaciados en la 
dermis superficial y media. C. Fotomicrografía azul de toluidina (40x) que muestra gránulos metacromáticos 
intracitoplasmáticos.

Figura 1. Múltiples neoformaciones papulares y nodulares lisas, ligeramente elevadas, bien delimitadas, de color 
pardo amarillento en el tronco y las extremidades. B. La fricción de una de las lesiones provoca urticación y 
halo eritematoso del área (signo positivo de Darier).

A                    B      C

A            B            C                        D

es el primer caso en el que se encontraron 29 
mastocitomas en un lactante. 

El diagnóstico puede apoyarse con dermatos-
copia y microscopia óptica. Los hallazgos más 
relevantes en la dermatoscopia son un patrón 
homogéneo de color marrón-amarillo, vascular 
y pigmentado.1 A la histopatología, se encuentra 
un  infiltrado denso  inflamatorio de  la  dermis, 

constituido por mastocitos redondos u ovales, 
con citoplasma claro y núcleo central.5,6 En este 
caso los hallazgos clínicos e histopatológicos 
son consistentes con lo previamente descrito en 
la bibliografía.

Por  último,  no  hay  un  tratamiento  definitivo 
contra la mastocitosis cutánea. La base del tra-
tamiento de la mayor parte de las mastocitosis 
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pediátricas es conservador y sintomático debido 
al pronóstico favorable y alivio de las lesiones 
en 90% de  los  pacientes  en  un promedio de 
10 años. Se instruye a los pacientes a evitar 
factores precipitantes de la degranulación de 
mastocitos, como el consumo de alimentos y 
medicamentos.10 Los antihistamínicos H1 y H2 
disminuyen el prurito, el enrojecimiento y los 
síntomas gastrointestinales. En la bibliografía 
se ha sugerido que la administración de cro-
moglicato disódico, corticoesteroides tópicos 
de alta potencia e inhibidores de la calcineurina 
pudiesen resultar efectivos para acelerar el alivio 
clínico de las lesiones cutáneas que afectan áreas 
limitadas del cuerpo.4,11-12 En casos agresivos de 
mastocitosis con daño sistémico se ha descrito 
la administración de interferón alfa (con o sin 
corticoesteroides) e inmunomoduladores, como 
el imatinib, que pueden controlar los síntomas 
y ralentizar el avance de la enfermedad.13 Asi-
mismo, la administración de psolarenos orales 
más PUVA, el láser colorante pulsado en una 
longitud de onda de 585 nm y el láser Nd:YAG 
de 532 nm han reportado beneficios cosméti-
cos en la mastocitosis cutánea.14-16 En el caso 
del paciente comunicado, se indicó loratadina 
0.2 mg/kg/día, junto con asesoramiento respecto 
a signos de alarma y factores desencadenantes, 
con evolución asintomática, pero persistencia 
de las lesiones en una visita de seguimiento a 
dos y seis meses.
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