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Resumen

Las mastocitosis son un grupo de enfermedades en las que 
existe proliferación de células mastocitarias y acumulación de 
ellas en la piel y tejidos extracutáneos. Paciente femenino de 
10 años de edad, con lesiones hiperpigmentadas en la cara de 
dos años de evolución, sin mejoría. Se realizó una nueva biopsia 
en la que se observaron mastocitos de predominio perivascular 
y perianexial en escasa cantidad, por lo que se complementó 
realizándose CD117, que comprobó la presencia de mastoci-
tos. Consideramos que la dermatosis de este caso tiene una 
presentación atípica clínica e histológica que no permite que 
se encuadre en las variantes clásicas de mastocitosis; por esto, 
proponemos el término «pigmentación lentiginosa mastocítica».

Abstract

Mastocytosis is a group of diseases in which there is proliferation 
of mastocyte cells and accumulation of them in the skin and 
extracutaneous tissues. Ten-year-old female patient with 
hyperpigmented lesions on the face of two years of evolution, 
without improvement. The biopsy showed mastocytes of 
perivascular and periadnexal predominance in a small amount, 
so it was complemented with CD117, that verified the presence 
of mast cells. We consider that the dermatosis of this case has an 
atypical clinical and histological presentation that does not allow it 
to be framed in the classic variants of mastocytosis; for this reason, 
we propose the term «mastocytic lentiginous pigmentation».

INTRODUCCIÓN

La mastocitosis se define como un grupo 
heterogéneo de síndromes clínicos carac-

terizados por infiltración anormal de mastocitos 
en varios tejidos y una liberación concomitante 
de mediadores químicos por estas células. En 
1869, Nettleship describió la urticaria pig-
mentosa (UP), y en 1887, Unna reportó un 
aumento en el número de mastocitos en la 
UP. Fue en 1949 cuando Ellis describió una 
enfermedad sistémica asociada con hiperplasia 
de mastocitos.1 

Se clasifica, de acuerdo con la edad de 
presentación, en la variante infantil y la mas-
tocitosis de la edad adulta. En la variedad 
infantil, cerca de 80% de los casos se mani-
fiestan antes del primer año de vida. Clínica-
mente, la mastocitosis cutánea se clasifica en 
urticaria pigmentosa, mastocitoma solitario, 
mastocitosis cutánea difusa y telangiectasia 
macularis eruptiva perstans.2 El diagnóstico de 
las mastocitosis es clínico, donde la apariencia 
de las lesiones cutáneas sirve para identificar 
el tipo, con especial importancia en el signo 
de Darier, que es patognomónico y positivo 

en más de 90% de los casos; lo anterior se 
confirma con la toma de biopsia de piel, en la 
cual se identifica un aumento en la cantidad 
de células mastocíticas a nivel de la dermis 
superficial, sobre todo alrededor de los vasos 
sanguíneos y anexos, que se evidencian con 
tinciones especiales como el azul de tolui-
dina o Giemsa. El manejo es sintomático y 
conservador, ya que la historia natural de la 
dermatosis es hacia la autoinvolución; asi-
mismo, es imprescindible alertar a los padres 
de los detonadores que podrían agravar las 
lesiones cutáneas.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Femenino de 10 años, previamente sano, 
sin antecedentes de importancia; inició dos 
años antes con manchas hiperpigmentadas 
en la cara, por lo que acudió con un médico 
particular; se le diagnosticó mastocitosis y 
fue tratada con ketotifeno, sin mejoría y con 
persistencia e incremento de las lesiones. 
Más tarde, se realizó una biopsia con un 
dermatólogo privado, la cual se reportó sin 
alteraciones; se concluyó el diagnóstico de 
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pigmentación macular eruptiva idiopática (PMEI), por 
lo que se envió a esta unidad.

En la exploración física, se encontró una dermatosis 
diseminada a la cabeza y el tronco; la primera afectaba 
la cara, con predominio de las mejillas, siendo bilateral y 
simétrica, constituida por máculas hiperpigmentadas de 
color café claro, no confluentes, de bordes bien defini-
dos, pequeñas, redondas, de aspecto lenticular; a nivel 
del tronco, incluía las axilas, con lesiones de las mismas 
características (Figura 1).

Se decidió la toma de una nueva biopsia, en la que 
se observó ortoqueratosis que cubría una epidermis con 
acantosis moderada irregular. En la dermis se identifica-
ron con la tinción de Giemsa mastocitos de predominio 
perivascular y perianexial; se complementó el estudio 

realizándose CD117, que comprobó la presencia de 
mastocitos (Figura 2). Con base en estos datos clínicos e 
histopatológicos, concluimos que el caso se trataba de una 
mastocitosis; sin embargo, este cuadro no se logra englo-
bar en las características descritas usuales de este grupo 
de patologías, teniendo una imbricación de la expresión 
clínica, la cual es atípica, y la histología que se aprecia en la 
telangiectasia eruptiva perstans, por lo que optamos por un 
nombre descriptivo de la misma: pigmentación lentiginosa 
mastocítica. Se inició el manejo con ketotifeno (1 mg por 
las noches), ciclo corto con esteroide de baja potencia del 
tipo hidrocortisona al 1% en lesiones de mayor dimensión, 
de lunes a viernes por seis semanas; hubo disminución 
del tono hiperpigmentado. Se envió a Hematología, que 
descartó involucramiento sistémico.

Figura 1. 

Máculas lenticulares cafés con 
predominio facial.

Figura 2. 

40x tinción de Giemsa con evidencia 
de mastocitos, de predominio peri-
vascular y CD117 positivo para cé-
lulas mastocíticas con distribución 
perivascular.
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DISCUSIÓN

Las mastocitosis son un grupo de enfermedades en las 
que existe proliferación de células mastocitarias y acu-
mulación de ellas en la piel y tejidos extracutáneos. Los 
mastocitos se originan en la médula ósea a partir de un 
precursor hematopoyético pluripotencial y circulan en la 
sangre como células CD34+; posteriormente, atraviesan 
el endotelio para alojarse en los tejidos periféricos como 
la piel, el pulmón y el intestino, donde se diferencian y 
maduran. Allí forman gránulos de secreción que expresan 
en su superficie receptores para IgE.1

Hasta el momento se desconoce la causa del aumen-
to del número de mastocitos, pero se han propuesto 
diferentes hipótesis: mutación del protooncogén c-kit; 
expresión del factor de crecimiento de los mastocitos y 
del c-kit; apoptosis, alteraciones cromosómicas y fenotipo 
de los mastocitos.2

Según la clasificación de la OMS de 2001, las mas-
tocitosis se dividen en procesos limitados a la piel, 
denominados «mastocitosis cutáneas» y aquéllas que 
comprometen otros tejidos como médula ósea, huesos, 
hígado, bazo y ganglios linfáticos.3

La mastocitosis cutánea, a su vez, se clasifica en urticaria 
pigmentosa (UP), mastocitoma solitario (MS), mastocitosis 
cutánea difusa (MCD) y telangiectasia macularis eruptiva 
perstans (TMEP).4

Urticaria pigmentosa. Es la forma clínica más frecuen-
te; representa 70-90% de los casos y afecta sobre todo a 
lactantes y niños. Las lesiones pueden aparecer al naci-
miento, pero lo más habitual es la ocurrencia de diferentes 
brotes durante los primeros meses hasta aproximadamente 
los dos años. Las lesiones se componen de máculas, pápu-
las, placas o nódulos mal delimitados, de tamaño variable 
y de color marrón o violáceo. En la exploración física, 
cuando se frotan las lesiones se produce eritema, habón 
o ampolla, lo que constituye el signo de Darier. Es raro 
que se afecten las palmas, plantas o mucosas; en general, 
las lesiones se localizan en el tronco, con una distribución 
simétrica. Cuando las lesiones se encuentran muy dise-
minadas y en abundante cantidad, se le ha denominado 
«baby leopard».5 El síntoma más común es el prurito. En 
niños, las lesiones autoinvolucionan y desaparecen al llegar 
a la adolescencia en el 50% de los casos, y el 25% al llegar 
a la vida adulta.6,7

Mastocitoma solitario. Representa 10-35% de las 
mastocitosis cutáneas. Es más común que se presente en 
los primeros meses de vida. Las lesiones se componen 
de nódulos o placas infiltradas únicas con superficie de 
coloración parduzca o amarillenta, principalmente en 

muñecas, codos y tronco, con signo de Darier positivo, 
redonda u ovalada, con un diámetro variable de entre uno 
y cinco centímetros. El pronóstico es bueno.8

Telangiectasia macular eruptiva persistente. Se ca-
racteriza por la aparición de máculas hiperpigmentadas 
telangiectásicas que, a diferencia de otras mastocitosis, 
presentan respuesta urticariforme escasa. Se localizan 
con frecuencia en la parte alta de tronco. Tiene evolu-
ción benigna y suele ocurrir sobre todo en adolescentes 
y adultos.9

Mastocitosis cutánea difusa. Representa el 1-3% de 
los casos de mastocitosis cutánea. Se considera la forma 
clínica más rara y se caracteriza por la presencia de infil-
tración difusa de la piel en todo su espesor. Los pacientes 
pueden estar asintomáticos al nacimiento, desarrollando 
en los primeros meses un engrosamiento de la piel, que 
adquiere una textura similar a la piel de naranja. Las 
lesiones se acentúan en las áreas de flexión, con una 
coloración normal o amarillenta. Puede haber desarrollo 
de ampollas grandes y tensas sobre la superficie de la piel 
afectada. En esta forma clínica es común la presencia de 
síntomas sistémicos como rubor intenso, broncoespasmo 
y diarrea. Cursa con prurito intenso por la infiltración tan 
importante y, en particular, es sensible a PUVA.8,9

El diagnóstico se realiza con la presunción clínica y la 
semiología, y se confirma histopatológicamente. El estudio 
histopatológico con hematoxilina y eosina muestra aumen-
to del infiltrado mastocitario en las papilas dérmicas, con 
predominio perivascular. La tinción de azul de toluidina 
y el Giemsa permiten identificar la metacromasia de los 
gránulos mastocitarios.10

El tratamiento en general de las mastocitosis va enca-
minado a evitar la degranulación de los mastocitos; es 
decir, evitar factores detonantes como el ejercicio, el baño 
caliente, la fricción, o fármacos como ácido acetilsalicílico 
y AINE, entre otros; los esteroides tópicos se indican para 
mejorar las lesiones cutáneas y el número de mastocitos.7 
Particularmente en nuestra paciente, se indicó ketotifeno, 
sin lograr modificar la clínica pigmentaria de las lesiones, 
aun cuando ella no presentaba signo de Darier; sin em-
bargo, la pigmentación persistió, lo que motivó el uso de 
un esteroide de baja potencia, con lo que se logró una 
disminución del tono café de las máculas en la piel.

Existen diversos diagnósticos diferenciales con respecto 
a las manchas hiperpigmentadas de predominio en la cara; 
por ejemplo (Tabla 1):11

Hiperpigmentación postinflamatoria: es la causa más 
frecuente de la hiperpigmentación adquirida benigna y 
transitoria en la infancia; aparece tras la resolución de una 
lesión eritematosa. Los individuos de piel oscura son más 
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susceptibles. Se manifiesta como máculas hiperpigmenta-
das que varían de color desde marrón oscuro a gris azu-
lado. Estas manchas pueden persistir por meses o años.12

Dermatosis purpúricas pigmentadas: son un gru-
po de enfermedades poco frecuentes durante la edad 
pediátrica, caracterizadas por una erupción petequial y 
máculas hiperpigmentadas; se observan los característi-
cos «puntos en pimienta de cayena», con predominancia 
en las extremidades inferiores y de manera simétrica. 
Histológicamente, se observa el fenómeno de capilaritis 
en la dermis superficial, con extravasación de hematíes y 
hemosiderina, sin signos de necrosis fibrinoide ni vasculi-
tis. El curso evolutivo es crónico, alternando periodos de 
mejoría y empeoramiento.13

La pigmentación macular eruptiva idiopática es una 
enfermedad poco frecuente caracterizada por máculas 
hiperpigmentadas de color grisáceo o pizarra, no con-
fluentes y asintomáticas, que comprometen el tronco, 
el cuello y las extremidades proximales, respetando 
cara; ocurre en niños y adolescentes sin antecedentes 
de inflamación previa ni exposición a drogas. En la 
histopatología se observa una hiperpigmentación de 
las células basales de la epidermis y melanófagos en la 
dermis, sin signos de infiltrado inflamatorio liquenoide 
y recuento normal de mastocitos. La evolución de esta 

enfermedad es autorresolutiva en un periodo de seis 
meses a un año.14

Nuestra paciente presentaba las manchas hiperpigmenta-
das sobre todo en la cara, y escasas en el tronco, de aspecto 
lentiginoso, en tono café marrón, con signo de Darier ausen-
te. Este signo puede no estar positivo en todos los casos; su 
presencia se ha reportado en 88 a 92% de ellos. El hallazgo 
histopatológico característico es la presencia de mastocitos 
en la dermis superficial y media; en algunas variantes, como 
en TMEP y ciertos casos de urticaria pigmentosa con ex-
presión clínica macular, se pueden observar escasas células 
mastocíticas y una distribución perivascular, que son más 
evidentes con la tinción de azul de toluidina, Giemsa, y 
aún más específicamente, con inmunohistoquímica con el 
marcador CD117.15 El CD117 ha sido evaluado como mar-
cador de mastocitosis para diferenciarlos de otras lesiones, 
lo que hace más fácil el diagnóstico, en especial, en casos 
donde hay menor número de mastocitos.16,17

CONCLUSIONES

Consideramos que el caso corresponde a una variante de 
mastocitosis atípica, con signo de Darier ausente e histo-
patología paucimastocítica de predominio perivascular, 
como la que encontramos en la telangiectasia macular 

Tabla 1. Diagnóstico diferencial de las máculas hiperpigmentadas en la infancia.

Entidad Clave clínica Pruebas complementarias
Predominio 

facial
Compromiso 

sistémico Evolución

Pigmentación postinflamatoria Antecedente de lesión 
previa en la zona

No No No Transitoria

Efélides Áreas fotoexpuestas No Sí No Recurrente
Nevo melanocítico Mácula Biopsia si se sospecha de malignidad No No Crónica
Pitiriasis versicolor Descamación furfurácea Test de celo, examen directo Sí, en niños No Crónica 

y recidivante
Histiocitosis cefálica benigna Máculas y pápulas Células CD68 + S100 y CD1a (-) Sí Sí Resolución en 

meses o años
Urticaria pigmentosa Signo de Darier + Infiltrado de mastocitos c-kit + No Sí Resolución en 

meses o años
Dermatosis purpúricas pigmentadas Puntos «en pimienta de cayena» Capilaritis, estudio de coagulación No No Crónica
Melanosis pustulosa de RN Edad de aparición, raza negra Descartar infección sistémica No No Resolución 

en meses
Rasopatías Rasgos faciales, anomalías cardiacas Estudio genético No Sí Crónica
Eritema discrómico perstans Manchas con tinte grisáceo Infiltrado inflamatorio No No Crónica
Pigmentación macular 
eruptiva idiopática

Manchas con tinte grisáceo Melanófagos No No Crónica

Dermatitis de contacto pigmentada Desencadenante Pruebas epicutáneas Sí No Autolimitada
Xeroderma pigmentoso Fotosensibilidad, anomalías 

asociadas
Estudios genéticos Sí Sí Crónica

Modificado de Irvine et al.10
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eruptiva perstans; en la serie de casos planteados como 
problema de diagnóstico, el uso de la inmunohistoquímica 
corroboró el diagnóstico de mastocitosis.17 La dermatosis 
de este caso tiene una presentación atípica clínica e his-
tológica que no permite que se encuadre en las variantes 
clásicas de mastocitosis; por esto, proponemos el término 
«pigmentación lentiginosa mastocítica», que describe su 
comportamiento clínico e histológico.
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