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M.~STOCITOSIS 

OBJETIVOS 

El objetivo principal de este trabajo es el de presen­

tar diez casos de Urticaria Pigmentosa o Mastocitosis cutánea 

que han sido vistos en el servicio de Dermatología Pediátrica -

del Hospital General del Centro Médico La Raza del Instituto M~ 

xicano del Sequro Social de la Ciudad de México, en el curso de 

los cinco años que lleva laborando este servicio, y conocie.!l 

do lo poca frecuente oue es esta patologia, llama la atención -

que se hayan presentado diez casos en tan corto tiempo. 

Lewis, médico norteamericano que se ha dedicado al es­

tudio de la Mastocitosis, reporta que hasta 1984 habían sido -­

publicados poco menos de 1,000 casos y según este mismo autor -

la incidencia real de la enfermedad es de un caso por cada mil­

ª ocho mil pacientes dermatológicos (8 y 9). Otros autores co-" 

mo Sagher y Even-Paz creen que el escaso número de casos repor­

tados puede deberse a la falta de publicación y no a la ausen-­

cia de los mismos, puesto que el curso de la enfermedad en la 

mayoria de los casos es benigno y solo un pequeño número de - -

ellos presentan sistematización o malignización en las que pel.:!. 

gra la Vida del paciente (11). 



En este trabajo presentamos diez niños de 1 a 11 años­

con Urticaria Pigmentosa, estudiados y diaqnósticados en el Ser. 

vicio de Dermatología Pediatrica y a los cuales se les ha segui 

do la evolución de la enfermedad. Este es un servicio joven -­

donde se habran atendido un promedio de 10,000 casos de niños 

con problemas dermatológicos1 con lo cual caemos dentro de la 

más alta incidencia puhlicadu en los [stados Unidos de Norte -­

América. 

Otro de los objetivos que pretendemos cumplir es pre-­

sentar una revisión actual izada de la 1 i teratura, conocer los -

últimos avances de las investigaciones real izadas sobre esta e!l 

fermedad, porque aunque fué descrita por primera vez a mediados 

del siglo pasado hay todav{a muchas preguntas sin respuestas, -

como son la causa de la enfermedad, el por qué su transformación 

neoplásica en alqunos casos publicados, el por qué unos casos 

se sistematizan y otros siguen un curso beniqno, entre otras. 

Los nuevos tratamientos utilizados en la Mastocitosis, más esp~ 

cíficos que los usados anteriormente y con menos efectos secun­

darios y r1esgo para el paciente como eran la Mostaza nitroge-­

nada, leucotrienos, clorarnbucil, corticoesteroides y otras dro­

gas c1totox1cas. 

Los estudios de m1croscopía electrónica han ayudado 

mucho al conocimiento del mastocito antes llamado célula cebada 

y de cuyo origen solo tenemos teorías, unas más aceptadas que -



otras, pero ninguna demostrada a ciencia cierta. Hay grandes -

avances en el conocimiento de las funciones de las variadas su~ 

tanelas 1 iberadas por los gránulos de los mastocitos y sobre 

los diferentes mecanismos de estimulación de esta.s células. 

La mastoci tos is es una enfermedad conocida desde 1869, 

cuando Nettlesship y lay la describieron por primera vez y con· 

sideraron las lesiones cutáneas como variedad de urticaria, por 

el hecho de tornarse urticarianas al ser estimuladas (signo de­

Darier) (11). 

Ehrlich, siendo tan solo un estudiante de medicina, -­

descubrió los gránulos metacromáticos de los mastocitos 1 pero -

fué Unna en 1887 el que relacionó los mastocitos con la Masto­

citosis (4), Desde entonces un gran número de investigaciones­

y estudios sobre estas células y sus funciones han aclarado --­

parte de las muchas incognitas que existían con respecto a la 

enfermedad. Aun asi quedan un qran número de preguntas cuyas -

respuestas no han sido conocidas y que probablemente en un fut!!_ 

ro no muy lejano podamos contestar. 



MASTOC !TOS IS 

DEFINICION 

El término ma stoci tasi s abarca una variedad de enferm_g_ 

dades localizadas y sistémicas en las cuales el denominador co­

mún es desde la hiperplasia hasta la neoplasia de los masto-­

citos (8), 

El sitio más frecuente de afección es la piel, en la -

cual pueden ser vistas una variedad de expresiones clínicas. La 

urticaria pigmentosa se refiere a la afección cutánea solamente 

y comprende tanto la lesión solitaria (mastocitoma), como a las 

lesiones múltiples (urticaria pigmentosa) (4). 

La mastocitosis sistémica es una enfermedad poco fre-­

cuente, caracterizada por un curso crónico, muchos de sus sig-­

nos y slntomas son atribuidos a la liberación de histamina de -

los mastocitos. En estos pacientes los niveles de histamina en 

suero y orina suele presentarse elevados (1). En la mastocito­

sis sistémica, los mastocitos infiltran huesos, aparato gastro­

intestinal, hlgado, bazo y ganglios linfáticos (4). En los cor. 

tes histológicos de las lesiones, los 111astoc1tos generalmente -

son identificados por sus qránulos metacromáticas cuando los -­

cortes son teñidos con azul de toluidina (8). 



HISTORIA 

la historia de la mastocitosis puede ser dividida en -

cuatro perfodos: 

l.- La descripción de la mastocitosis cutánea fué he-­

cha por Nettlesship y Tay en el 1669, quienes la consi<leraron -

una forma más de urticaria. Sangster en 187B le dió el término 

de Urticaria Pigmentos• (11 ), 

2.- La demostración de los gránulos metacrou1áticos de­

los mastocitos fué hecha por Ehrilich, siendo este solo un est!!_ 

diante de medicina, pero fué Un na el primero en hacer la asaci! 

ción de los mastocitos a las lesiones de piel (11). 

3.- la descripci6n de la afección sistémica la hizo -· 

Ellis al hacer la biopsia de un niño con lesiones en piel y en­

el que además encontraron afección a hfgado, bazo, médula ósea 1 

ganglios linfáticos y pancreas (11). 

4.- la presencia de histamina en los rnastocitos fué r~ 

portada por Riley y West en 1953 (11). 

Desde entonces nunierosos estudios e investigaciones 

han ampliado el conocimiento de esta enfermedad. 



Según Lewis (B) 1984, hasta esa fecha solo se habían -

publicado un poco menos de mil casos de mastocitosis. Según e~ 

te mismo autor (9) la incidencia real de la mastocitosis es de­

un caso por cada mil a ocho mll pacientes dermatológicos. 

EL MASTOClTO 

Los mastocitos son células del tejido conjuntivo que -

aparecen con ubicuidad en el tejido conectivo de casi todos los 

órganos incluso el sistema reticuloendotellal (6). Son de tam!!_ 

flo variable de B a 15 micras de diámetro (4). Con la tinción -

de hematoxilina y eosina se observa su. núcleo central, ovalado­

º redondo, el nucleolo generalmente no es evidente y el cito--­

plasma contiene numerosos 9ránulos que se tiñen metacromática-­

mente (4), La membrana de los mastocitos es doble y arrugada y 

posee receptores para la porción Fe del lgE y C3b y un receptor 

que funciona para C3a y C5a (12). Los mastocitos pueden ser -

desgranulados por diferentes estímulos, liberando potentes me-­

diadores biológicos. Además los gránulos poseen alta capacidad 

para regenerarse ( 12). 

ORIGEN DE LOS MASTOC!TOS 

Han sido postuladas varias teorías para explicar su 

origen: 



Por encontrarse los mastocitos en el tejido conectivo­

de muchos órganos y sistemas se cree que se desarrollan a par-­

tir de células mesenquimatosas indiferenciadas. Okum, identi­

fica una célula intermedia en la epidermis humana cuyos organe­

los citoplasmáticos se parecen a los de los mastocitos y a los­

de los melanosomas por lo que propone pudieran derivarse de la­

cresta neural (4). la teoría rnás convincente es la que 11ropone 

el origen en la niédula ósea, ya que los 111astocitos muestran - -

grandes semejanzas con los basófilos, células éstas cuyo origen 

es con certeza la médula ósea (4). 

Zucker y Franklin describen una ºCélula Intermedia" -­

que comparte características ultraestructurales tanto para los­

mastocitos como para los basófilos, pero ha sido bien establecj_ 

da la diferencia entre ambas (4). 

ACTIVACJON Y DESGRANULACION DE LOS MASTOCITOS 

La desgranulación de los mastocitos es dependiente del 

lgE unido a las células. Cuando un antígeno une moléculas de lgE, 

la membrana celular se altera, lo cual hace que entre calcio a­

la célula con aumento del AMP ciclico y hace que haya alteraci!'_ 

nes de los fosfolípidos de la membrana, lo cual ocasiona una r~ 

organización en el citoesqueleto. cuando este proceso se com-~ 

pleta 1 las membranas perigranulares se funden entre sí con la -

membrana celular y de este modo los gránulos son expulsados (12). 



L.a desgranulación puede ser modulada por agentes endó­

genos y exógenos que afectan los niveles de nucleótidos simples 

en los mastocitos así las elevaciones en los niveles intracelu­

lares de APM cíclico que pueden ser inducidas por prostaglandi­

nas, histaminas y agentes Beta adrenérigico, inhiben la desgra­

nulación; mientras que las caídas de AMP cfclico inducidas por­

agentes Alfa adrenérgicos o protaglandunas aumentan la desgra­

nulación (12). 

LISTA DE LAS SUSTANCIAS LIBERADAS POR LOS MASTOCITOS V SUS FUN­

ClotlES. 

A. Propiedades vasoactivas y que facilitan la cohtracción mus-

cular: 

Histamina 

Leucotrienos (sustancias de anafilaxis que reaccionan-· 

lentamente) 

Activador del factor plaquetario 

Prostaglandinas 02 

- Serotoni a (roedores) 

B. Factores quimiotácticos: 

Factor quim1otáctico eosinoffl ico (FFC-E) 

- Factor quim1otáctico de neutrófilos 



c. Enzimas: 

Tr1ptasa (humana) 

Quimasa (roedores) 

Hidrolasa ácida (humana y roedores) 

O. Heparina Protolítica 

FUNCIONES 

His tam ina 

Todos los tejidos de mamlferos que contienen histamina 

son capaces de sintetizarla a partir de la histidina _v de alma­

cenarla principalmente en los mastocitos de los tejidos y en 

los basófilos de la sangre. Su concentración es más elevada en 

la piel, mucosa intestinal pu Jmones. Ti ene di versas func io--

nes: contrae músculos como bronquiales e intestinales y relajan 

los vasos sangufneos finos, estimula la secreción de ácido gás­

trico y otras secreciones cxócrinas. Estas células poseen re-­

ceptores Hl que son broncocons trie to res y H2 que actudn sobre -

la secreción gástrica (7). 

Sustancia de anafilaxis que reacciona lentamente. Los 

leucotrienos producen contracción del núsculo liso, aumento de­

permeabilidad vascular, hacen sinergismo con la histamina y ayu-
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dan a la generación de prostaglandinas (7). 

A.ctivador del Factor Pl~j_Cl_ 

Produce agregación plaquetaria y secreción de los mas-

tocitos. 

Prostagia!lfu~ 

Produce vasodilatación, aumento del gasto cardíaco, re­

laja el musculo liso y los músculos bronquiales, vasculares y -­

traqueales. También producen contracción y relajación del músc!!_ 

lo uterino (7). 

Serotonina 

Produce sobre todo contracción de algunos músculos li­

sos y aumento de la permeabilidad vascular (4). 

Factor Quimiotactico Eosinofil ico ([Cf-il 

Porduce quimiotaxis de atracción y desactivación de 

los eosinófilos (4). 

Factor Quimiotactico de Neutrofilos 

Produce quiniotaxis de atracción y desactivación de -
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los neutrófilos (4). 

Produce proteólisis de algunas especies de tripsina 

(B), 

Produce proteólisis con la quiniotrips1na (12). 

Hidrolasa Acida 

Puede producir fibrosis hepática en áreas y lesiones -

óseas (12). 

Tienen el efecto anticoagulante conocido, interacttia -

con el factor ant1trombinico 111 y produce inhibición de la ac­

tivación del complemento (9). 

CAUSA Y PATOGENIA DE LA MASTOCITDSIS 

Aunque hay mucha información sobre la mastocitosis, 

las teorías sobre sus causas no estan bien docun1entadas. La 
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atopia con niveles altos de IqE, no parece predlsponer a la en~ 

fermedad y los factores hereditarios no parecen jugar un papel­

importante (4). Estudios recientes han ligado a los mastocitos 

con sistemas humorales que involucran la crestl) neuraJ y la mé .. 

dula ósea. Esta interrelación podrit1 proveer la clave de la -­

causa (4). 

la al ta concentración de mastocitos provoca efectos lQ. 

cales por infiltración en los tejidos, así; intervienen en la -

fonción del órgano afectado y generan efectos farmacológicos -­

por su activación (de los mastocilos). Estos efectos quimicos­

no solo sor: mediadores de J1ípersensibilidad inmediata sino que 

pueden tener efectos si •temicos de daño a los tejidcs. De es-­

tas sustanCias, algunas aumentan la permeabilidad vascular, pr.Q. 

ducen contracción del músculo liso, afectan la migración plaqug_ 

taria, etc. Todo ello parece ser responsable de la mayor parte 

de los slntomas de la mastocitosis (4). 

SINOROMES CLINICOS PRODUCIDOS POR AFECCION ORGANICA 

l. Pi e 1 

11. P 1el y hu es o 

11 l. Mastocitosis sistémica sin afección a pi el. 

IV. Mastocitosis sistémica con afección a pi el 

V. Mas tocitosis y 1 eucemi a ( 4). 
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CUADRO CL IN ICO 

La mastocitosis puede ser clasificada en las siguien-­

tes entidades cl!nicas: 

A. Cutáneas: 

l. Urticaria pigmentosa 

2. Telangiectasia macular eruptiva perstans 

3. Mastocitosis nodular (inastocitorna) 

4. Mastocitosis eritrodérmica 

5. Infiltración mastocftica difusa 

B. Mas toci tos is sistémica 

c. Mas toc.i tos is neoplasia 

l. Leucemias 

a. mielógena 

b. monocitica 

e. mas toe ltica 

2. Linfomas 

3. Sa re orna ma stocítico 

4. O tras 
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URTICARIA PIGMENTOSA 

La afección de la piel por los mastocitos es conocida· 

con el nombre de urticaria pigmentosa y dentro de esta clasifi­

cación hay varias formas el i'nicas. La forma más coml1n es la -­

erupción generalizada que consiste en múltiples pápulas y mácu­

las marrón-rojizas, principalmente en tronco y en ocusiones en­

extremidades y piel cabelluda. También se pueden presentar las 

formas vesiculares, nodulares, liquenoides y en placas (4). 

Las lesiones se vuelven utricariarws al friccionarlas­

º golpearlas suavemente, este signo es conocido como signo de -

Darier. Las lesiones no son pruriginosas y cuando lo son, son­

solo moderadamente pruriginosas. El prurito puede aumentar con 

los cambios de temperatura, la ingestión de bebidas calientes o 

comidas muy condimentadas, la ingestión de etanol, la adminis-­

tración de·ciertas drogas o la fricción de la piel. El dermo-­

grafismo es frecuente en la piel no afectada (9). 

El número de lesiones, generaimente monoformas, puede­

ir de unas pocas a varios cientos. Cuando la afección es exten 

sa puede dar la apariencia de 11 piel de l eopardo 11
• La variedad­

bulosa general izada es común en lactantes pequeños y rara vez se 

asocia a mal pronóstico. No obstante la formación de ampollas­

no es rara acompañando la variedad nodular o macular en los ni­

ños y se cree que es un fenóineno de la piel frágil de los jove-
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ne s (4). 

TELANGIECTASIA MACULAR ERUPTIVA PERSTANS 

Este término está reservado para las lesiones nodula-­

res generalmente solitarias, de color marrón-rojizas, rosadas o 

amarillentas en las extremidades o el tronco. Esta tiende a -­

ser de mayor tamaño que las les;ones de la forma múltiple. que­

son más comunes, y casi siempre está presente al nacimiento o -

aparece temprano en la inflrncia (4). Los mastocitomas aislados 

de la infancia frecuentemente involucionan expontilneamente. 

Cuando esto no ocurre, la lesión puede ser e.<tirpada quirúrgic!_ 

mente (O). 

MASTOCITOSIS ERITROOERMICA 

También conocida como Ja forma difusa de la mastocito­

sis. Es m~nos común que las formas anteriores, aquí la piel se 

torna roja y gruesa, liquinificada y puede tener consistencia -

engrosada (4 ). Es un eritema fijo y constante, lo cual lo dis­

tingue del rubor episódico asociado a la n1astocitosis sistémica 

( 9). 

'IASTOCITOSIS SISTEMICA 

Esta variedad puede presentarse con o sin lesiones cu-
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táneas, afecta de forma importante órganos como .huesos, médula -

ósea, ganglios 1 infáticos, higado, bazo e intestino delgado (9). 

Esta enfermedad es difícil de reconocer porque sigue -

un curso relativamente beniqno y su sintornatologla es poco esp.Q_ 

cifica y puede haber lesiones vis.cerales sin afección a piel -­

(4}. La mastocitosis puede afectar el sistema gastrointestinal 

por infiltración de mastocitos en la mucosa intestinal. la úl-

cera péptica aparece en el 5% de los pacientes, pero debernos -­

aclarar que ésta es la misma incidencia que ptll'11 la población -

en general, Puede haber naúseas, vómitos, dolores abdominales, 

hemorragias gastrointestinales, diarreas con esleatorreas. 

También puede acompañarse de malabsorción intestinal lo cual en 

niños es excepcional (4). Con frecuencia hay afección de hlqa­

do y del bazo, donde en los cortes his tolóuicos se observan un­

gran número de mastocitos y c1lnicamente se manifiestan con he­

pato-espl enomega 1 ia. Se han reportado hepa tomega 1 ia o espl eno­

mega l ias aisladas, con o sin fihrosis e hipertensión portal. 

las pruebas de funcionamiento hepático son frecuentemente norrn! 

les, la infiltración de rnastocitos, mono11ucleares y eosinófilos 

ocurre en las áreas periportales y casi siempre con fibrosis -­

(9). El bazo puede tener infiltración de mastocitos, los Folí­

culos linfoides esplenicos pueden ser parcialmente reemplazados 

por los mastocitos produciendo hiperesplenismo, anemia moderada 

y trombocitopenia leve (9). 
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Los ganglios llnfaticos afectados con mayor frecuencia 

son los abdominales que conti•nen lnfl1Ttrado de mastocitos y -

eos1nófilos en las áreas paracorticales (9). 

los estudios radiológicos pueden mostrar lesiones de -

lisis quisticas y escleróticas~ asl como osteoporosis 9enera1i-

zada (4). Los huesos largos son generalmente los más afecta--

dos en su ~,orción proximal. En ellos se puede observar grados­

variables de desmie1inización y de osteoporosis, <11e a veces pu~ 

den dar la apariencia de una enfermedad de Pa9et. los dolores­

óseos no son raros, pero si lo son las fracturas patológicas -~ 

(9). 

Los sintomas de mastocitosis sisti?mica son probableme~ 

te menos indicadores de la enfermedad cuando las lesiones de -­

piel están ausentes. La combina e ión de episodios de rubor cut~ 

neo o hipotensión y menos frecuentemente sincopes y mis rarame! 

te shock han sido reportado en un gran porcentajn de estas pa~­

cientes. Por estos datos debe hacerse diagnóstico diferencial­

con un sln.drome carcinoide. La 1ngesta de pequeñas cantidades­

de etanol, la administración de desgranu1adores clásicos de ma~ 

tocitos como codefna y la morfina o en algunos individuos el -­

uso de aspirina esta frecuentemente asociado con la respuesta -

rubor-hipotensión, así como los calambres abdominales y diarre­

as ( 4). 
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MASTOCITOSJS Y NEOPLASIA 

Las neoplasias estan asociadas solo a un pequeño por-­

centaje de los casos de milstocitosis, sin embargo no está c:laro 

que el riesgo de neopJasias sea mayor en los casos de mastocit,Q_ 

sis sistémic¡, en adultos (9). Lannert y Paniarych revisaron el 

curso de 43 casos de mastocitosis y neoplasias y notaron que 16 

desarrollaron la fase leucémica, 6 la mastocftica, 5 leucemia -

micloide y los 16 restantes la leucemia monocftica. Los auto-­

res especularon que Ja leucemia monocítica obs~rvada en las et'ª­

pas de una mastocitosis neoplásica corresponden a una crisis de 

los blastocitos en casos de leucemia granulocítica bien difere~ 

ciada (3). Cooper y Winkelman reportaron seis casos de neopla .. 

sias: hematológicas en pacientes con UrticariJ Pigmentosa, desa­

rrollando leucemia mielomonocítica dos casos, linfosarcoma un -

caso, leucemia linfocítica uno, enfermedad de Modgkin otro y el 

último presentó aumento moderado de mastocitos solamente (3), 

HISTOPATOLOGJA 

Es común para todas las formas de mas toe Hos is la acu­

mulación y aumento de mastocitos de apariencia normal en varios 

tipos de tejidos, excepto para la forma leuciimica (4). 

En la urticaria Pigmentosa hay un infiltrado de masto­

citos en la dermis ;uperior y cerca de la unión dermo-epidérmí-
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ca, con acúmulos perfvasculares ocasionales, pocas veces se ob­

servan cúmulos celulares de forma nodular que se extienden ha-­

cia el tejido célular subcutáneo. Los eosinófilos se observan-

dispersos en el infiltrado. Ocasionalmente hay edema forma--

ctón de ampollas sul.Jepidermicas. los mastocitos tienl!íl aparieJJ_ 

c1a normal, uniforme, dispuestos en hileras, en forma oval o en 

huso y algo muy importante, sin atipia ce!u],\r (4). 

Un patrón diferente se observa en Ja telangiectasia m~ 

cular eruptfva perstans, representada solo por un aumento en el 

número de rnastocitos dispuestos alrededor de los capilares venQ 

sos del plexo superficial (4). 

En el Mastocitoma se encuentran masas de mastocitos 

que desplazan el tejido conectivo de la dermis papilar (6). 

En general podriamos decir que en todos los cuadros de 

mastocitosis el denominador común histopatológicamente es el 

cúmulo exagerado de mastoc1tos de caracteristicas normales, y 

éstos son puestos en evidencia sobre todo cuando son teñidos m.t 

tacrónlcamente"con el azul de toluidina. 
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DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

la sospecha de mastocitosis sistémica en un individuo­

aumenta con el número de signos y síntomas de presentación. 

Este seria evidente en un apciente con: 

1) Lesiones de Urticaria Pi9mentosa 

2) Signo de Oarier 

3) Oermografismo fuerte en piel no afectada 

4) Episodios de rubor e hipotensión acentuada con la -

ingesta de alcohol y acompañada de diarrea-esteatorrea. 

S) Ulceras pépticas 

6) Hepato-esplenomegalia con pruebas de funcionamiento 

hepático normales 

7) Eosinofilia 

8) Evidencia de desmielinización y osteoporosis en 1a­

porc1ón proximal de los huesos largos en los estudios radiográ­

ficos y a veces acompañado de dolores óseos (9). 

Puede haber problema. diagnóstico cuando el cuadro se­

presenta incompleto, es decir sin lesiones de piel, en esos ca­

sos se debe tener un alto indice de sospecha de la enfermedad -
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para delimitar los slntomas y hacer un buen diagnóstico dife--­

rencial. El encuentro de tiiperplasia dí! 1TJastoci tos en los tejJ_ 

dos mediante estudio histopatológico es una prueba irrefutable­

del diagnóstico (9). 

La biopsi;:i de médula ósea por aspi n1ción demuestra au­

mento en el número de rnastocitos, pero ósta solo se hace cuando 

hay sospecha de afección medular (4). 

En los adultos debe hacerse el diagnóstico diferencial 

entre mastocitosis y síndrome carcinoide, pues ambos presentan­

episodios espontáneos de rubor, molestias gastrointestinales no 

específicas, taquicardia, hipotensión y hepatoesplenomegal ia. -

Las· lesiones de Urticaria pigmentosa no se observan en el sin-­

drome carcinoide, en el cual es común encontrar telangiectasias 

y lesiones de tipo pelagroides. La elevación de histamina y 

ácido 5-hidroxi-indoleacético puede usaroe en el diagnóstico d.! 

ferencial (4). 

Las lesiones de urticaria pigmentosa deben diferenciar_ 

se de las lesiones pigmentadas de otras enfermedades como nevas 

pigmentados o lentiqinides múltiples, pero en éstas el signo de 

Darier es negativo (4). 

El mastocitoma puede parecerse a veces a un xantogra--

nuloma juvenil o un nevo pigmentada. la telangiectasia macular 
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eruptiva puede confundirse con telangiectasias hemorrágicas. 

Las lesiones antiguas de xantomas eruptivos pueden semejar a 

las de urticaria piqrnentosa 1 así co1110 ocasionalmente a las le-­

sienes de neurofibromatosis. La presencia del siano de Darier­

es el signo clínico diagnóstico más frecuentemente asociado con 

la sospecha clínica inicial del diagnóstico de 111astocitosis (4). 

TRATAMIENTO 

Históricamente el tratamiento de la mastocitosis ha si 
do la mejoria de los sin tomas; los antihistaniinicos han sido y-

continuarán siendo la pi edra angular del tratamiento. En la 

mastocitosis sistémica el tratamiento con antihistaminicos inhi 

bidores de los receptores Hl y 112 combinados es el recomendado, 

pero existe un notable número de casos en los que ha fallado e~ 

ta comtdnación (4). En pacientes con mastocitosis intestinal -

sintomática el tratamiento con cromogl icato di sódico (100 mgs 

veces al dla) ha dado bum resultado en estudios efectuados 

a doble ciego, su modo de acción no está completame'nte definido, 

se considera qu.e evita la desgranulacjón de los mastocitos por­

interferencia al flujo de calcio hacia la célula (8). 

Businco (!)y Welch (13) reportaron buenos resultados­

del croniogl icato en niños con mastocitos is que no habían respo.!! 

dido al tratamiento con antihistaminicos. Fieri y cols. en es­

tudios a doble ciego con n pacientes de mastocitosis sistémica-
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tratados unos con cromoglicato y los otros con la combinación -

de antihistamlnicos lll y 112, tuvieron resultados indistinqui--­

bles en su respuesta con 111ejoria lle los síntomas y ninguno de 

los regimenes alteró 1os niv1~lr.s de histaminil en orina (5). 

Las drogas conocidas como causantes de des9ranulación­

de los rnastocitos deben ser prohibidas en cstüs pacientes, ta-­

les como alcohol, morfina, codeina, aspirinas y otras. Además­

de los medicamentos muchos de estos pacientes necesitan un buen 

control de su iredio ambiente como fria. calor, alimentos especi 

ficos y otros (9). 

El tratamiento de los pacientes con lesiones cutáneas­

asintomáticas puede ser innecesario o 1 imitado al uso de clorfg_ 

niramina en caso de prurito y formación de ronchas. Los lllílSto­

citomas aislados de la infancia tienden a desaparecer es¡>ontá-­

neaniente1 cuando esto no ocurre puden ser extirpados quirúrgic~ 

mente (8). 

La rnastocitosis maligna es muy rara, tiene alta morta­

lidad a los dos años después de establecido el diagnóstico, es­

ta puede aparecer tanto en una mastocitosis cutánea como en una 

sistémica por transformación maligna sobre todo en la sistémica. 

Para esto aún no se ha establecido un protocolo de drogas citQ_ 

tóxicas (B). 
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PRONOS T 1 CO 

El Pronóstico de la urticaria pigmentosa de la infan -

cia es favorable, tiende a mejorar con el tiempo llegando en 111.!! 

chas casos. a desaparecer. El tipo nodular de la infancia invo­

luciona más rápidamente que el tipo máculo papular. La apari-­

ción de urticaria piqmentosa en adolescentes y adultos jóvencs­

está asociado con lesiones persistentes. El rnastocitoma solit! 

rio generalmente desaparece en 2-3 años. l.a afección cutánea -­

seria parece relacionarse con la edad de inicio, con lesiones -

extensas tardías y con la forma eritrodérmica difusa. Se ha S.!!_ 

gerido que el riesgo de desarrollo de afección sistémica es de-

8 a 9 veces mayor si la enfermedad se inicia en el adulto (4). 
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PRESEIHACION DE UIEZ CASOS DE UHTlCARlA PIGMlNTOSA 

Como mencionábamos al principio de éste trabajo, uno 

de sus principales objetivos es la presentación de diez casos 

de Urticaria Pigmentosa que han sido vistos entre los niños con 

problemas dermatológicos atendidos en el servicio de dermatolo­

gla pediátrica del Hospital General del Centro Médico La Raza.­

del Instituto Mexicano del Seguro Social de la ciudad de México, 

Distrito Federal, en el curso de solo cinco años que lleva de -

creado al servicio. 

Estos niños llegaron al servicio referidos de otros -­

servicios de Medicina Interna Pediátrica, de medicina familiar­

º vistos directamente y por primera vez en el mismo servicio. -

Sus edades, en el momento de la primera consulta dermatológica­

variaba de uno a once años1 a la mayoría se les realizó histo-­

rta cllnica, se les solicitaron los estudios nece~arios para -­

llegar o comprobar el diagnóstico, a todos se les realizó biop­

sia de una lesión de piel y desde el momento en que se estable­

ció el diagnóstico de Urticaria Pigmentosa se han mantenido en­

vigilancia estrecha y periódica. Algunos niños han sido trata­

dos ocasionalmente por prurito, aumento de las lesiones de piel 

o por diarreas, en las cuales después de descartar las causas 

m!s frecuentes como las de etiología infecciosa, parasitarias u 

osmóticas han presentado buena respuesta al tratamiento con an-
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tihistamfnico del tipo de la clorfeniramina, lo que podría com­

probar que se deba a una tormenta histamínica, la cual es caus~ 

da por la desgranulación de mastocitos por olgún estimulo y que 

se manifiesta por cefales, diarreas, nauceas, dolor abdominal y 

urt1carización de las lesiones de la piel. 

Para no hacer muy extensa la presentación de los casos 

y no caer en errores de repetición de los mismos, lo presentar~ 

mas en forma de cuadros y con los datos en el orden de las his­

torias clínicas, haciendo un breve comentario al pie de cada t!!_ 

bla. Al final se expondrán las conclusiones. 
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TABLA DE EDAD Y SEXO 

CASO EDAD SEXO 

años Femenino 

1/2 años masculino 

11 años masculino 

l /2 años femenino 

años femenino 

10 años femenino 

año masculino 

años femenino 

años masculino 

10 años femenino 

Esta tabla muestra las edades y el sexo de cada uno de 

los casos de Urticaria Pigmentosa vistos en el servicio de Oer­

matologla Pediátrica del Hospital General del Centro Médico La­

Raza. En cuanto a las edades estas oscilaron entre uno y once­

años, presentfodose el predominio de niños menores de cinco -

años, en un 70% de los casos. En el sexo hubo predominio del 

femenino en un 60% de los casos. 
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En la literatura no se describe predominio de ninguno­

de los sexos, ya que se han visto en igual proporción tanto en 

femenino corno en masculino. El predominio en edad sf está des­

crito, pues la enfermedad es más frecuente en niños que en adul 

tos en más de un 60% de los casos. 

La edad a la cual nos referimos en la tabla es la de -

los pacientes en el momento de ser captados en el servicio. 
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TABLA OE HISTORIA CLINICA No. l 

NUMERO ANTECEDENTES EDAD OE ORGAtlOS TOPOGRAf IA MORFOLOGIA 
OE FAMILIARES APARICION AFECTADOS 

CASO 
-------------

negativos al nac. piel cara, tronco, manchas hiper-
miembros y - - crómicas 
pdllllllS 

abuelo 3 meses piel piel cabello- manchas pigmen 
cirrótico da y tronco tadas -

negativos al nac. piel piel cabellu- máculas pigmen 
da, cara, cue- tadas y vesic~ 
llo, tronco y las 
miembros 

abuela 3 meses piel cuello, tron- nódulos y 1nác:u 
diabética co y m1em- las pigmenta-=-

bros das. 

prima mater 3 meses piel tronca másculas pig--
na con man- mentadas y am! 
chas en piel rillentas 

sin 4 meses piel tronca manchas café 
datos 

negativos 3 meses piel tronco y pápulas, ves!-
miembros culas y manchas 

café 

sin al piel cara 1 cuello- máculas erlte--
datos nacimiento tronco, abdo- matosa y pigmen 

men y miem- - tadas -
bros 

negativos 2 meses piel tronco y miem pápulas y man--
bros prox ima:: chas pigmenta--
les das 

10 negativa 2 meses piel tronco y mie!)l máculas eritema 
bros tosas y pigmen:-

tadas 



El cuadro anterior resume los datos de las tiistorias­

cl tn1cas de los diez pacientes, en él se destaca que solo el e~ 

so 5 presentaba historia familiar de manchas pigmentadas e11 - -

piel, pero no podemos asegurar que ambos se traten de la 111isma­

patologfa1 porque éste familiur 110 fue estuc.liudo en el servicio 

y podrfa tratarse de otra pato109ia cutá11eu con esta rnorfologla 1 

como son las manchas café con leclte dL' 1u 11eurofibrornalosis múl_ 

tiple, los xantogranulomas juveniles y los nevas múltiples en-­

tre otros. 

En todos los casos la edad de aparición de la enferme-

dad, fuil antes de los rueses, con predominio del nacimiento al 

tercer mes en un 90% de los casos. La 1 iteraturJ reporta que -

un 60% de los casos aparecen antes de los seis meses. En nues­

tro pequeño grupo el JOOX las presentó antes del quinto mes. 

Los diez casos también presentaron afección exclusiva­

de la ~iel, sin signos ni sintonlils que indicard11 lesiones a ni­

vel do otros órganos. La afección del tronco se presentó en tQ. 

dos los n1ños, lo que está de acuerdo con la literatura, en - -

ocho casos hab1a lesiones en tronco y miembros, tres casos pre­

sentaron lesiones generalizadas que abarcaban cara, cuello, - -

tronco y miembros y solo un caso presentó afección de los si­

tios mencionados y además en palmas de las manos. 
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En todos los pacientes el tipo principal de lesión fug_ 

ron las manchas pigmentadas, café·arnarillentas o hipercrómicas­

y en tres casos se describieron manchas erit~matosas, que bien­

pueden haber sido lesiones iniciales o antiguas estimuladas por 

algún mecanfsmo,presentando el signo de Oarier. 

Llaman la atención dos casos que se iniciaron al naci­

miento y presentaron vesiculación¡ éste fenómeno se ha descrito 

en pacientes muy jóvenes y lo cual al parecer se debe a una in­

madurez de la piel. 
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prurito 
ocasional 

prurito 
importante 

prurito 
ocasional 

prurito 
importante 

. - -- ·~ - - -- .. ·· 
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TABLA DE HISTORIA CLINICA No. 11 

s !NTOMAS s 1 NTOMAS 
GASTRO!IH. CARDIORRESP. 

diarrea 
ocasional 

rinorrea 
hi11l ina 

quiste 
broncogén i co 

r1norrea 
hialina 

- .. 

SINTOMAS 
osrns 

trastorno 
de la 
marcha 

llEPATO-ES · 
PltNOMEGA° 
LIA -

SIGNO DE 
DAD! ER 

+ 

+ 

+ 
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Esta tabla nos demuestra que solo dos pacientes cursa­

ron totalmente asintomáticos o sea un 20'X, pero también demues­

tra que la mayoría de pacientes presentaban signos y síntomas -

banales como son la rinorrea hialina, que si bien puede debersl! 

a la enfermedad en estudio, también puede ser causada por un -­

sin número de trastornos desde virales, alérgicos, ambientales­

y otros. El prurito ocasional se presentó en dos casos y en -­

una de los casos éste se debía a la fricción o rose de las le-­

s1ones y en el otro probablemente por ligera actividad de la en. 

fermedad. Dos pacientes también cursaron con prurito importan­

te, cabe destacar que éste síntoma se describió cuando los pa-­

cientes se presentaron por primera vez al servicio y que una -­

vez iniciado el tratamiento presentaron mejorfa lenta hasta de­

saparición del prurito en la actualidad. 

Entre los signos y sfntomas gastrointestinales, tres -

de los pacientes presentaron episodios de diarreas, éstas des-­

pués de descartar las causas más comunes, fueron controladas -­

con dieta libre de irritantes y antihistamlnicos. Probablemen­

te se relacionaban con tormentas histaminicas descritas en es-­

tos pacientes. 

El paciente tres, presentó tumoración en bronquios1 

que fue catalogado como quiste broncogénico y extirpado. El r!l_ 

sultado del estudio histopatológico nunca se corroboró, posibl!l_ 

mente porque nunca se realizó. Está descrito que este tipo de-
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pacientes pueden presentar mastocitomas a varios niveles, incly_ 

so a nivel bronquial, pero carecemos de bases para decir que e§_ 

te pudo haber si do uno de esos casos. 

Otro de los pacientes presentó trastorno de la marcha 1 

acompañado de desviación hacia afuera del pié derecho y diasta­

sis de los rectos abdo1nino.1les, también se le detectó trasnornos 

de la conducta, en él no se pudo comprobar que estas anomalías­

fueran parte de la enfermedad, pero las lesiones de piel en és­

te paciente tendieron 11 la mayorfa y siempre se reportaron asi~ 

tomát icas. 

En ningúno de los pacientes al exámen físico inicial 

ni en los subsecuentes se detectó hepato-esplenomegalia. 

El signo de Darier buscado intencionalmente en todos -

los casos fué positivo en todos como se pudo comprobar en la -­

tabla, 
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TAOLA DE HISTORIA CLINICA No. III 

CASOS BIOPSIA DE PIEL TINCION co~ T!NCION 
HrMATOC IL! NMEOS ltlA METACROMATICA EOSINOF!LIA 

compatible 
con U.P. 

compa tibie o 
con U.P. 

compa ti b 1 e 6-10 
con U.P. 

c ompa ti b 1 e 
con U.P. 

compatible 
con U.P. 

compatible 
con U.P. + 

compatible 
con U.P. 

compatible 
con U.P. 

'9 compatible 
conU.P. 

10 comatible 
con U.P. 
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A todos los pacientes se les tomó biopsia de una le-­

sión de piel. En todos los pacientes el estudio histopatológ.i 

ca fué reportado como compatible con Urticaria Pigmentosa, en­

ocho reportes solo se realizó la Unción con hematocilina y 

eosina, pues muchos patólogos experimentados son capaces de r_g_ 

conocer los mastocitos sin necesidad de realizar tínciones es­

peciales, ·cama en éste caso la tinción melacromfitica. Solo -­

dos casos fueron reportados positivos a la Linción metacromátj_ 

ca con azul de toluidina. 

De los diez pacientes 1 ocho tenían reportes de biome­

tria hemática, pero solo tres de ellos tenían difet·encial de -

células blancas, en el caso 3 1 la eosinóf11ia fué significati­

va de 6 a 10 células por campo, en el caso 7 fué solo de tres­

por campo y en el caso 3 se reportó O célula por campo. 

La eosinofil ia no se encuentra en todos 1 os casos de­

Mastoc1tosis como hallazgo frecuente, este pariría. ser, más 

bien, indicador de una Mastocitosis sistémica, puesto que Le-­

wis (9), dice que puede ser encontrado de un 10 a un 20% de -­

los pacientes con Mastocitos1s Sistémica, pero no hace mención 

en cuanto a las cifras encontradas. 
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TABLA DE HISTORIA CL!NICA No. IV 

TRATAMIENTO RESPUESTA AL EVOLUCION DE 
CASOS UTILIZADO TRATAMIENTO LA ENFERMEDAD 

ninguno sin cambios 

clorfeni ramina disminución gra-

cold cream buena dua 1 de 1 as le--
s 1ones. 

disminución len-
ninguno ta de las lesio-

nes. 

clorfeniramina buena 
disminución len-

cold cream ta de las lesio-
nes 

ninguno aparición de nue 
vas les iones -

disminución len-
clorfeniramlna buena ta de las les io-

nes 

clorfeniramlna buena mejoría lenta de 
cold cream las lesiones 

8 clorfeniramina buena mejorfo lenta de 
cold cream las lesiones 

clorfeniramina buena mejor!a lenta de 
cold cream las 1 es iones 

10 ninguno sin cambios 
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Este cuadro nos presenta datos muy interesantes, como el 

hecho de que los pacientes que fueron sor,1etidos a 1 tratamiento­

con clorfeniramina en suspeción oral, calculado a las dosis minj_ 

mas, de acuerdo al peso y sinto111atologla del paciente, y combin~ 

do o no con lubricantes inertes del tipo del cold cream, evolu-­

c1onaron a la disminución y desaparición de los síntomas y a la­

mejoria lenta de las lesiones de piel 1 mientras que los tres pa­

cientes que no fueron sometidos a ningún tipo de tratamiento, no 

presentaron nin~ún cambio y uno de los casos presentó lesiones -

nuevas. Es importante aclarar que éstos tres pacientes eran los 

de más reciente ingreso al servicio y por lo tanto se encontra-­

ban en la etapa de estudio. 



ESTA 
~ALIR 

CONCLUSIONES 

Na OEBE 
IJ!Bl!OTfCA 

Oespues de conocer más a fondo el tema de la Mastocitg_ 

sis y haciendo las comparaciones con nuestros diez casos, pode-

mos llegar a las siguientes conclusiones: 

La incidencia de Urticaria Pigmentosa en el servicio -

de Dermatologla del Hospital General del Centro Médico La Raza­

del Instituto M_exicano del Seguro Social, es elevada, según las 

estadísticas norteamericanas de un caso por cada mil a ocho mil 

pacientes dermatológicos, y según la Cllnica Mayo es de uno por­

cada 2,500 pacientes dermatológicos. Esta elevada incidencia -

podría deberse a que el servicio donde se realizó el estudio se 

le da atención a pacientes pediátricos es sabido que el ini--

cio de la enfermedad es más frecuente en los niños en más de un 

60% de los casos. También debemos de resaltar que es una con-­

sulta de tercer nivel, o sea que la gran mayorfa de los pac'ien­

tes han sido vistos en otros centros y referidos a un tercer ni 

vel de atención donde se pueden concentrar más facilmente. 

La edad de inicio de la Urticaria Pigmentosa fué signi 

ficativamente elevada en los menores de cuatro meses en un 90% 

de los casos. La literatura reporta que un 60% de la enferme-­

dad aparece en niños y que de éstos más de la mitad de los ca-­

sos la inician antes de los seis meses de edad. En cuanto al -
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sexo, no se ha publicado predominio en ninguno, sin embargo en­

nuestro grupo la incidencia en niñas fué de un 60%, ésta cifra­

no es muy significativa pero debe mencionarse. 

Se ha discutido mucho la posibilidad de un patr6n herg_ 

ditario en la mastoc1tosis, se ha propuesto la de un gen autosQ. 

mico dominante con penetrancía incompleta. En nuestro grupo de 

estudio solo en un caso hubo historia de una prima materna con­

manchas pigmentadas en piel, pero no pudimos comprobar que és-­

tas lesiones se trataran de la misma patologfa en estudio. 

Todos los pacientes presentaron afección exclusiva de­

la piel, la topografía y morfo logias predominantes coincidieron 

con las reportadas en la literatura, de manchas café, hiperpig­

mentadas1 amarillentas o eritematosas y en algunos casos la pr~ 

senc1a de nódulos y vestculas, principalmente en las niños más­

j6venes. La topograffa fué predominantemente en tronco en to-­

dos los casos, se presentaron además y por orden de frecuencia­

en miembros, cuello, piel cabelluda y cara, y un caso también -

present6 lesiones en palmas de las manos, datos todos que coin­

ciden con los reportados hasta el momento. 

En la mayoria de los pacientes las lesiones eran asin­

tomáticas, ~uatro niños se quejaron de prurito, dos de ellos le­

ve y dos intenso, en ambos casos hubo desaparición del prurito­

cuando fueron sometidos al tratamiento con clorfeniramina en --
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suspensión oral. 

La eosinofilia moderada fue reportada en dos de tres -

casos en los que se pudo obtener el dato de d1fere11cial de célg 

Jas blancas, ésta eosinofilia no suele presentarse en todas los 

casos de mastocitosfs, pero es mayormente vista en la mastocitQ_ 

sfs sistémica, Nuestros pacientes en ningún momento presenta-­

ron datos que nos hiciera sospechar ésta posibilidad. 

A todos los niños estudiados se les realizó biopsia de 

una lesión de piel, sólo dos reportes histopatológlcos daban d!!_ 

tos a Ja tinción metacromática en la que se observaron los grá­

nulos metacrornáticos, pero todos los estudios fueron reportados 

compatibles con Urticaria Pigmentosa, pues muchos patólogos ex­

pertos pueden diferenciar Jos mastocitos sin necesidad de las -

tfnciones especiales. 

De 1 os pacientes no todos fueron sometidos a tratarnien_ 

to con antihistaminicos del tipo de la cJorfeniramina, solo los 

que en determinado momento lo ameritaron para calmar Jos sínto-

mas. Todos los tratados presentaron buena respuesta al misma. 

Todos los pacientes en el momento del estudio present!!_ 

ron una evolución lenta hacia la mejoría de las lesiones de • • 

piel y desaparición de los s!ntomas. En ninguno de los casos 

se detectaron signos o sfntomas que nos hicieran sospechar en -
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la posibilidad de generalización de la enfermedad ni de cambios 

neoplásicos de la misma, pero desgraciadamente no podemos aseg!!_ 

rar que esta conversión no se realice y es por ello que éstos -

pacientes siempre ameritarán de una vigilancia estrecha por par. 

te de un medico especializado con amplios conoclmientos de la -

enfermedad 1 pues ya que se han reportado varios casos de Urtica­

ria Pigmentosa que han evolucionado a rnastocitosis sistémica 

lo que es peor unos pocos han evolucionado a leucem1as de tlife­

rentes tipos. 

Dentro de la misma Urticaria Pigmentosa se han descri­

to las llamadas 11 tormentas histaminicas 11 que ocurren cuando por 

alguna causa hay mayor desgranu1ac16n de los mas toe.itas, aumen-­

tando así la histamina en sangre y produciendo slntomas como cg_ 

falea, nauseas, vómitos, diarreas, hipotensión y otros, en es-­

tos casos los familiares del paciente deben estar bien entera-­

dos por parte de su médico tratante para recurrir a ayuda profe 

sional para tratar de prevenir a tiempo problemas mayores como· 

deshidratación, desequilibrio hidroelectrolitos y otros. 
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